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Calcificacién arterial idiopdtica del nifto pequeiro (*)

Presentacidn de un caso

Por los Dres.:

Liane BorpoLra VACHER,
Kevore Acorlan ¥ Josg

Se sefiala® que las arterias en el nifio
pueden caleificarse en distintaz enfer-
medades gue son: nefropatias avanza
das?, * hipervitaminosis I v cardiopa-
tiaz congénitas®. Cuande la ealeificacion
arterial no se acompana de otra pato
logia se denomina “Caleificacion arte-
rial idiopatica®™. Los casos publicados
de este grupo, al cual pertencee nuestro
paciente, son poco numerosos, siendo
por lo tanto una afeccion muy rarva. El
primero, un recién nacide de 3 dias,
parece ser ¢l de Surbeck®. Algunos auto-
res ® han revisado la literatura, siendo
dignos de mencién Moran y Becker!
que lo han hecho exhaustivamente. Fs-
tos en 1959 encuentran un total de 44
casos, Recientemente, Gower y Finker-
ron®, Ivemark, Lagergren y Ljunggvist™

(*} Trabajo presentado en el X Congreso
Médico Nacional celebrado en la Habana del
17 al 24 de fehrero de 1963,

(**3 el Hoszpital Docente “Cmdte, Manucl
Fajardo™.
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ALeerTo HernAnNDEZ CASERD,
A. Necrin ViLLavicexcio(**)

afaden a esta lista 4 mas. El interés
prineipal de esta enfermedad reside en
su poca freceencia vy con molive de
haber encontrado un caso, traemos lo
que consideramos ¢l primero en nuestro
pais, al no tener conocimicnto de otro
similar publicado hasta ¢l presente en
la literatura cubana.

NUESTRO CASO

Historia: Se trata de la nina de 2
afios de edad, C. C. M., mestiza, ingre-
sada en nuestro Servicio de Pediatria,
el 11 de septiembre de 1962, (HC. No.
366.333) por presentar falta de aive,
Referia la madre que la nifa estaba hien
hasta seiz semanas antes aproximada-
mente en que le noté un ruido en el
pecho, coincidiendo con los movimien-
Los respiratorios, de aumento progresivo
v que no guardaba relacién con el ejer-
cicio ni el reposo. Dos semanas des
puis, habiéndose levantado asténica y
llorgsa, tuve un vémito amplio post-
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alimenticio, haciéndoszele la disnea pos-
teriormente més intensa e instalindose
coloracién ciandtica en manos, pies y
region peribucal. Es ingresada en un
centro hospitalario donde le diagnosti-
can insuficiencia ecardiaca, recibiendo
tratamiento digitalico por wia oral;
cuatro dias después, es dada de alta con
el mismo tratamiento. Dicz dias antes
de su ingreso, termina sus medicinas y
tres dias después le reaparecen los mis.
mos sintomas sefialados anteriormente,
alzo més atenuados y sin cianosis. Se
ingresé presuntivamente como fibroelas-
tosis endocirdica y parasitismo intesti-
nal. (Dias antes, habia expulsado
Ascaris lumbricoides per primera ves.)

Los antecedentes patolégicos persona-
les son negativos; los prenatales arrojan
que constituia el octavo embarazo de la
mardre, la cual habia tenido tres emba-
razos més a término y cuatro abortos
provocados (el tiltimo seis meses antes
de éste). Al tercer mes de gestacion,
sufre gran metrorragia que necesitd
transfusiones de sangre, ademis habia
tenido una alimentacién muy defectuo-
sa e hipoproteica. En los untecedentes
natales, se obtiene que la nifia demoré
en llorar, naciendo segilin refiere “mo-
rada®. No recibié oxigeno. En los post-
natales, nada a senialar. La alimentacion
fue de pecho hasta los seis meses de
edad y despuds leche condensada y die-
ta variada; tomé jugo de naranja a los
tres meses y a su ingreso, se le habhia
cambiado a leche de vaca sin suplemen-
tos vitaminicos. También se pudo ob-
tener gue una abuela materna de 39
aios, es cardiopata; la abuela paterna
habia fallecido del corazén, un tio era
portador de diabetes mellitus y otro
de asma.

Examen fisico: Era una enferma que
deambulaba con discreta dificnltad, de-
bido a la falta de aire, adoptaba el de-
ciibito activo indiferente. Las mucosas
eran hipocoloreadas; el peso de 24 lhs
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El examen del aparate respiratorio era
negativo; la frecuencia respiratoria de
40 por minuto. En el aparato cardio-
vasenlar, el choque de la punta era
visible y palpable en 4to., espacio in-
tercostal izquierdo, a nivel de la linea
medioclavicular. Se auscultaban tonos
hien golpeados con ritmo normal. No
habia ruidos patolégicos ni- tampoco
fremito palpable. La frecuencia cardia-
ca era de 140 pulsaciones por minuto.
En las arterias periféricas no se obser-
vaba la presencia de alguna anomalia.
El higado rchasaba un través de dedo
el reborde costal en su borde inferior
que era liso al parecer no muy deloreso
y de consistencia normal. El resto del
examen era negativo,

Evolucion: Esta nifia se comenzdé a
digitalizar a su ingreso y se administré
conjuntamente tratamiento antiparasi-
tario.

Exdmenes complementarios: arroja-
ron lo siguiente:

Hemograma: 7.10 gm. de hemoglobi-
na,/100 ml. /eangre; 3.260.000 hematies,
6.500 lencoeitos por mm?, 45% segmen-
tados, 29 eosinofilos, 499 linfocitos,
4% monocitos, hematoerito: 31%. Eri-
trosedimentaciéon (Westergreen) : 5 mm,
en la 1ra. hora; Glucosa en sangre:
87 mg. por 100 ml.; Urea: 26 mg. por
100 ml. de sangre; serologia: negativa;
orina parcial: normal, heces fecales:
huevos de Ascaris lumbricoides, Tri-
churis trichiura, quistes de Giardia
Lamhlia.

Telecardiograma: es evidente la car-
diomegalia con predominio ventricular
izquierdo, reforzamiento hiliar con li-
gero estasis pasivo,

Electrocardiograma: Ritmo normal,
frecuencia: 88 pulsaciones por minuto;
P-R: 0.16", QRS: 0.07", QT: 032",
iP: -+ 35°, R0RS:; -+ 75°. Deflexién in-
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trinsicoide: 0.05”; Patrén tipo gR en
V6, Onda R de 32 mm. en V5. Indice
de Sokolow: 585 mm., Ondas T v seg.
mento ST: T negativa de V1-V3, des-
nivel negativo de ST de 2 mm. en V4.

Conclusiones: sobrecarga sistdlica de
ventriculo izquierdo, signos de lesidn
subendocardica,

Cineangiocardiografia: La inyeccién
fue realizada por vena safena derecha.
Se ve la sustancia radiopaca
tifiendo la vena cava inferior
gque desciende normalmente
en la auricula devecha. Esta
cavidad es de tamadfio y
contraccién normales. lgual-
mente pasa la sustancia de
contraste a ventriculo dere-
cho, tronco y ramas de arteria
pulmonar, las cuales son nor.
males en tamafio y funcion.
La circulacién pulmonar de
ingreso y egreso es normal.
Inmediatamente después, se
opacifica la aurieula izquier-
da y el ventriculo izquierdo,
€l cual aparece dilatado y de
paredes gruesas, con una am-
plitud contractil bastante dis-
minuida, sin llegar ala
magmitud que se observa en
los casos de fibroelastosis en-
docardica. El wvaciamiento
ventricular izquicrdo estd
también retardade, indicando
la existencia de un aumento
del volumen residual del
ventriculo izquierdo.

Concluyendo: Hipertrofia
y dilatacién de ventriculo iz-
izquierdo y gran auvmento del volumen
residual de ventriculo izquierdo. La
amplitud de contraccién del ventriculo
izquierdo estd disminuida. No se apre-
clan existencias de cortocircuitos intra-
cavitarios.
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Cateterismo intracardiaco:

Presiones Gases
Sist.  Dinst. Media 02

YVC8 ... — S 5.74
A i e = - - 6.79
vD.... 21 4 7 65.43
AP .o e 26 [ 13 6.88
Ca. P.. . . — — 5 —
AB. ... . 90 [ill] 75 13.62

Se observa la cordiomegalia con aumente del groser
de la pored ventricular izquierda.

Conclusiones: No existen signos de
cortocireuito intracardiaco. Las presio-
nes intracavilarias e intravasculares son
normales,

Durante su estancia, la nifa fue com-
pensindose paulatinamente, legando su
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Fie. 2, Fibrosis en el seno de fibras muszscwlares cordiocas que muestra mialtiples
depdsitos coledreos pequeiioz en s ceniro,

frecuencia cirenlatoria a 120 por mi-
nuioe, no mostrando en ninglin momento
cinnosis. Recibié tratamiento digitilico
y antiparasitario, con posterior expul:
sion de Ascaris Lumbricoides. Sin em-
bargo 14 dias después del ingreso, [a-
llece sibitamente en un cuadro de ca.
racteres no especificos,

Autopsia: (A62/156). Las mis impor-
tantes alteraciones se aprecian en ¢l
aparato eardiocirenlatorio. Las cavida-
des pleurales, pericdrdicas v abdominal
presentan serosas de caractercs norma-
les, no existiendo liquido en su interior.
El corazén pesa 65 gme, (peso normal:
56 gms) no existiendo anormalidades
en la emergencia v entrada de sus vasos,
Las valvulas avviculo-ventriculares y sig.
moideas son de aspecto normal. Las dos
coronarias emergian en los senos de Val-
zalva adrticos. El ventricule devecho
lenia un espesor promedio de 2 mms,
y la pared ventricular izquierda media
1 cm. promedio de espesor, estando algo
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engrosado el endoeardio parietal de esta
cavidad y de auricula izquierda (fig. 1].
El miocardio ticne un color grisiceo,
en la zong en que e continda con el
endocardio, se observa una drea blan-
quecina que penetra en el mismo en
forma de fino: covdones. También se
encuentran en ¢l miocardio pequeiias
zonas del mismo color en lugares distan-
tes del endocardio,

La arteria coronavia izquierda apa-
rece engrosada, tortuosa y en algunos
puntos, la consistencia de la pared es
dura. Las hojas del pericardio son nor
males. La intima de los grandes vasos
es de color amarillo pélide, con la su-
perficie lisa y hrillante.

Microscopicamente se comprobé el en.
grosamiento endocirdico por fibrosis asi
como moderada fibrosis intersticial en
distintaz etapas de evelucién, zonas de
necirosis y ealeificacion (fig. 2). En los
diferentes cortes que intercsaban epicar-
dio (figs. 3, 4, 5}, sc ohservaron ramas

R C. P
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Fie. 3. Corie que interesa grasa epicirdica y miocardio subyaconte, uprecidndose on
In primerg urs raoma de lo arterin corenarin izquierds con depdsitos cileicos fen
megre) en su pared.

Fie. 4. Kl mizmo corte amlerior o mayor aumenio,

R C P
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Fie. 5. Ramea de arteriu coronarin en epicardio; en la porcién superior e izquicrda

de lu arferia ne existe depdsite de ealein ¥ s¢ aprecin bien lo limina clistica interna

{fen negrol adyacente a fa Iuz y continudndese con los depésitos ealedreos. Vorhoeff-
Van (ieszon,

de las arterias coronariaz cuya pared
estaba fibrosa y presentaba depdsitos
de material caledreo sitnado por dentro
v en rclacion con la ldmina cldstiea
interna; no existia engrosamiento de la
intima,

Los pulmones pesaron 60 gramos (nor-
mal: hasta 80 gmz) cada uno, mostran-
do zonas de color méis ohscuro ¥ conzis-
tencia aumentada que correspondieron
histolégicamente a zonas de neumonitis,
El higado pesaba 500 gramos (normal
hasta 400 gms.) y era moderadamente
congestivo, El bazo pesa 15 gramos y
presentaba calcificacion de las paredes
arteriolares semejantes a las deseritas
en epicardio. Las adrenales eran nor-
males en forma, tamaiio, consislenecia y
estructura, identificandose microsedpi-
camente caleifieacidn de las paredes ar
teriales en la grasa periadrenal. Los
rifiones pesaron 50 gramos cada nno (de
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acucrdo con su cdad) y macroscdpica-
mente s6lo exhibian moderada conges-
tién, hallindose histolégicamente la cal.
cilicacion de lazs paredes arteriales y
algunas sales de caleio en la Inz tubular,

En el resto de los drganos, no se apre-
ciaron alteraciones,

Ias conclusiones anatémicas fueron:
1. Calcinosis arterial (Coronaria, esplé-
nica, renal y adrenal). 2. Cardiomega-
lia por hipertrofia y dilataciin del
ventriculo izquierdo, 3. Fibrosis endo-
miocirdica. 4, Bronconenmonia termi-
nal. 5 Congestidn visceral gemerali-
zaida,

Nota: No se pudicron encontrar las
paratiroides,

COMENTARIOS
En nucstra paciente, no existen ante-
cedentes de adminisiracion de dosiz ex-

R C P
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cesivas de vitamina D por lo que des-
cartamos hipervitaminosis D. Podemos
apreciar también gue no se encuentra
lesién cardiaca congénita asociada, como
el caso descrito por Oppenheimer® que
tenia atresia de la arteria pulmonar. La
ausencia de anomalias renales congéni-
tas o de enfermedad renal adquirida
esti demostrada por el estudio anato-
mopatolégico y por tanto esta paciente
pertenece a la afeccién llamada “calei-
ficacién arterial idiopétiea™. Unos au-
tores® anotan que todos los casos pu-
blicados hasta ¢l momento parecen
calcados unos sobre otros, opinién que
compartimos ya que el nuestro es, sin
duda, similar a los demas.

La enfermedad comienza a manifes-
tarse clinicamente por trastornos di-
gestivos inespecificos como anorexia,
vémitos, regurgitacién y rechazo del ali-
mento. Aparece después disnea, rapida.
mente progresiva, con crisis de cianosis
a veces y signos de insuficiencia cardia-
ca, hepatomegalia, taquicardia mareada,
ritmo de galope y edema periférico;
no se auscultan soplos cardiacos. Se ha
encontrado ascitis y bronconeumonia
terminal.’® Un caso, por presentar gran
irritabilidad y signos de colapso fue
laparatomizado, mno encontrindose le-
sién alguna en el acto quirirgico.'* Es
posible que no haya ningin sintoma y
que la muerte ocurra sibitamente.!

Ciertos autores creen que los nifios
enfermos pueden experimentar dolores
de tipo anginoso.'' La evolucién es
inexorablemente hacia la muerte en dias
o semanas, Radiolégicamente siempre
hay cardiomegalia con crecimicento ven-
tricular. El electrocardiograma ha sido
realizado en tres casos'™ '® de los que
hemos podido revisar.

Loz hallazgos electrocardiogrificos
han sido: eje eléctrico normal, hiper-
trofia izquierda y a veces signos de is-
guemia o necrosis'® ' . No tenemos

R C. P
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conocimiento que en otro paciente se
haya hecho cineangiocardiografia que
fue practicada, por uno de nosolros
{Dr, Caiiero) . Este método fue 1itil para.
diferenciar la entidad de la fibroelas-
tosis endocardica.

El diagndstico hasta ahora ha sido
hecho después de la muerte.

Algunos estudios radiolégicos de ecs-
tos casos mostraron caleificaciones de
las arterias mesentéricas, lingual, tiroi-
deas y de las extremidades' ' lo que
pudiera ser de valor diagndstico si se
sospechara la entidad. El diagndstico
diferencial se establece principalmente
con la fibroelastosis endocardica, la en-
fermedad glicogénica cardiaca, corona-
rias de nacimiento andémalo, miocardi-
tis intersticial e hipertrofia miocdrdica
primaria o idiopatica. Por lo que a este
trabajo se refiere, posteriormente a la
revision de otros similares, creemos que
el resultado de la cineangiocardiogra-
fia revelé conjuntamente con el electro-
cardiograma eclementos suficientes para
poder diferenciar ambas entidades, en
cuanto la amplitud de contraccién del
ventriculo izquierdo era distinta asi
como ¢l dafic miociardico evidente en
la calcinoeis de’ las coromarias, que era
lo que lenia nuestra paciente.

Un dato interesante a senalar es la
tendencia familiar’ ' notada dos veces
en hermanos, ¥

Las alteraciones se localizan prinei-
palmente en las arterias de mediano
tamaiio, especialmente las coronarias
por lo que la enfermedad recibe tam-
bién el nombre de “Calcinosis de las
coronarias”, Siempre ge encuentra una
proliferacién fibroblastica de la intima
que produce, cuando es marcada, oclu-
sion de la luz vascular a su vez respon-
sable de algunas de las manifestaciones
clinicas. A veces, se observa recanaliza-
¢ién vascular pero lo mas llamativo es
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el depdsito caleico en la pared arterial.
El caleio aparece inmediatamente cerca
de la lamina elastica imterna, Ha ha-
bido grandes discusiones acerca del si-
tio primario de la caleificacién, Para
algunos,! sc encuentra primero muy
cerca de la ldmina eldstica interna en
relacion intima con ella, observandose
a veces a cada lado de ella, pero respe-
tindola. Gower y Pinkerton® estudian
histolégicamente las grandes arterias
{aorta, pulmonares y cardtidas) y las
medianas, concluyendo gque hay baso.
filia de las fibras clisticas de la pared
arterial en las de mayor tamaiio pero
que no existen alli depésitos de caleio.
Sin embargo, Ivemark y cols.’ recien-
temente publican dos casos donde hay
caleificacién de la pared adrtica. Cuan-
do se cstudian los vasos de mediano ca-
libre ez evidente la calcificacidn, Gower
v Pinkerton® la sitdan inmediatamente
adyacente a la elastica interna, en la
media. Por tanto, para ellos, el depé-
sito cileico no oeurriria inicialmente
en la elastica interma. La fibrosis por
debajo de la intima produciria la oclu-
sion  arterial, mo asi la caleificacidén
propiamente dicha. En nuestra pacien-
te, se observa fibrosis subendocdrdica v
necrosis de miofibrillas con caleifica-
cién secundaria de éstas, 1al como lo
deseriben los autores antes sefialados.”

El material depositado en la pared
arterial es calcio y para demostrarlo,
se han utilizado coloraciones cspeciales
como la de Von Kossa'. ' Estaz colora-
ciones hacen pensar que ¢l material de-
positado en la pared del vaso contiene
no sélo calcio sino también hierro y un
mucopolisaciride dcido. Ivemark ¥
cols.’ demuestran brillantemente por
téenicas especiales microradiograficas
y radioeristalogrificas (microradiogra-
mas de las muestras) que la calecifica-
cidn se sitiia entre la intima y la media
¥y en algunas zonas, solamente la parte
mas profunda de la clastica se calcifica

264

viéndose una zona transicional gradual
hasta llegar a la zona normal, No hay
alteracionez de la adventicia. Ivemark
y cols.’” también determinan que el ma-
terial que se precipita es la hidroxia.
patita de caleio, principalmente en ¢l
tejido eldstico, coincidiendo su opinién
con la de Moran y Becker'. La ausen-
cia de precipitacién de colesterol dife-
veneia la caleinosis arterial idiopaitica
del lactante de la ateromatosis,

La etiologia del proceso es descono-
cida, para Cochrane y Bowden™ la cal-
cinosis arterial seria por un defecto
congénite de la pared arterial o por
anomalia congénita también del meta-
bolismo del calcio. Sefialemos de nuevo
el cardcter familiar de la afeccién’. **
que a-nucstro juicio €s importante. Se
ha pensado® gue quizds cxista una re-
lacidén entre el hidramnios y la calcino-
gis arterial idiopidtica del recién nacido.
En el hidramnios, el intercambio hidro-
electrolitico entre la madre, la cavidad
amnidtica y el feto estd sumamente al-
terado, resultando en una homeostasis
anormal del feto que pudiera facilitar
la precipitacién de sales minerales,
ejemplo el calcio en tejidos predispues.
tos como la elistica de los vasos, los
glomérulos ¥ los tibuli. Estas son sola-
mente hipotesis que solamente se¢ com-
probarin cuando sea posible hacer con
seguridad el diagndstico en vida de la
afeceion, lo gque permitivia la realiza-
cién de pruebas y estudios bioquimicos
necesarios para esclarecer su causa.

En los antecedentes maternos de nues.
tra paciente no se recoge el dato de
hidrammnios, solamente metrorragias
abundantes durante el embarazo que
fueron controladas por un tratamiento
gque desconocemos ademds de la admi-
nistracion de transfusiones de sangre.
Apuntamos cste hecho aunque no sa
bemos que relacidén pueda tener con ia
enfermedad de la nina,

R. C. P.
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RESUMEN

Publicamos un caso de “Calcificacién
arterial idiopatica™ en una nifa de dos
afios de edad. Los sintomas y signos
fueron de insuficiencia cardiaca que le
produjo la muerte. Le realizamos un
estudio electrocardiografico y cinean:
siocardiografico que permitieron
diferenciar la enfermcdad de la fibro-
clastosis endocirdica,

Hacemos algunas consideraciones so-
bre la anatomia patolégica de la afec:
cién y la etiologia que sigue siendo des-
conocida,

SUMMARY

A case of idiopathic arterial calcifi-
cation in a twe years old girl is des-
cribed.

Death occurred as a consecuence
of cardiae insufficiency. An electroear-
diographic and cineangiocardiographic
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study was made that permit to exclude
endocardial fibroelastosis.

Some aspects of the anatomo-patho-
logic alterations and etiology which is
unknown are discussed.

RESUME

Nous publions un cas de “Caleifica-
tion Arterielle Idiopathique” chez une
fillette digée de deux ans. Les symptd-
mes et signes cliniques furent d'insuffi-
sance cardiaque et lui produisirente la
mort. Nous redlisimes une détude
électrosardiographique et cinéangiocar-
diographique gqui nous permirent diffé-
rencier Vaffection d'une fibroélastose
endocardique.

Nous faisons quelques considérations
sur l'anatomie pathologique de la ma.
ladie et sur l'etiologie que reste jusgqu’a
maintenant inconnue.
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