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Sindrome de Wilson y Mikiti

Reporie de un caso con evolucidn favorable

For hr- ﬂ'l'\-h_:.

Hosa Capspieeo prl Hi=cot®! ¥ Axvoxio Pacixr

INTRODUCCION

En 1960, Wilson v Mikiti® describie-
ron uns poevs eofermedad del recién
nacide, en lo eval &l distress respirato-
rio ¥ la cianosis eran los sintomas prin-
ripales, ¥ donde se Jescribia una imagen
radiolégica de térax caracteristica, En
esle reporie original foeron estadiados
7 pasos,

De los casos reportados hasia abora,
tedas, exceplo une, estudiado por Gross-
npam ¥ col. en 1965° eran prematurcs, bo
rual parece indicar que eite sindrome
tiene predileccion por los nifios de bajo
peeo 8l nacer y baja edad gestacional.
Chaptal ¥ col., en 196T" reporiaron por
primers ez, 2 casos en grmelos homo-
chgalism.

Hasts junio de 1966 solamente hakian
sido descritos 32 casos, de los cuales 12
fallecieron?® El hallazge por nosotros
el primer caso que lengamos poticis
en Caba, y ¢l hecho de que, precisamen:
te réla paciente haya evolucionade favo-
rablements da un doble interés & cste
reparte.
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' MlEdke rerpomsable del Servicle de Pree
mytgres y Fecidn Necldes Potoldgiess del Hos
paia]l Provinelal "Manmel Asempes Depmenech™,
e Comsaglwy, Cuba.

%) Eadidlsges de]l Hospital Previsdal *Mas-
wurl Ascanee Domenech™, de Camagley, Cuba.

CAs) CLINICD

Se trats de Heina Sincher del Sal,
blanca, femenina, con HO. Ne. 17663,
gque nacis ¢l dia 14 de octubre de 1966
en ¢l Mospital Industrial de Elia, Regio-
nal Sudeste,

Como antecedentes familiares nicgan
tubercalosia, sifilis o diabetes, Padee de
23 afos v madre de 20, ambos asmaticos.
Oiros 2 hermanos varonts, ambos ¥ivos
¥ sanos. La madre tave ademis un ahor-
o espontinea,

Como anleecdentes Ill'l!lllllhi. wopm do
interés: Buena salud de los progemito-
res. La madre no tuve eofermedades
virales ni mctabdlicas, pero presemté
rangramicotos durante el primer tri-
rsestre del embarazo; recibidé ateocidn
médica en pocay ocasiones durante cste
periedo y aslstid o una sala conmlia de
Ohbstetricia

El parto, s¢ presentd espontancamen-
te a Jas 32 pemanas, despufs de produ-
eirse la rotura de las membranas 4 horas
antes. Recibis asistencia midica en el
Hospital, no habiendo ninguna contin.
geneis en el parto, realizindosele & la
recien nacids solamente aspiracidn de
secreciones. El lants foe inmediato ¥
Is vitalidad buoens. Pesd 1915 gm. Por
#u bajo pess fue entonces remitids =
Camagiiey, al Servicio de Prematoros.



A su llegada a nuecstro Servicio, se
constald cianosis distal marcada e hipo-
termia. Se hizo aspiracion de seerecio-
nes La talla fue de 46 em; CC: 32 em.

A las 10 horas de nacida es examinada
de nuevo apreciandose disminucién de
la cianosis, no constatandose dificuliad
respiratoria,

Lot 4 dias siguientes g¢ mantiene bien,
aunque con cianosis distal que se acen-
tuaba cuando se sacaba de la incubado.
ra, pero sin dificultad respiratoria.

Al 5to- dia comienza a presentar difi-
cultad respiratoria, acentuandose la cia-
nosis. Edtos sintomas aumentan progre-
sivamente ¥y a los 11 dias ya existia un
marcado distress respiratorio, con tiraje
supraclavicular y subecostal, aleteo nasal,
pero sin estertores a la ausculiacidén, En
el aparato cardiovascular se hallé taqui.
cardia solamente.

El primer examen radioligico, a los
13 dias de nacido mostrd la presencia
de wna hiperacreacion generalizada, con
zonas de mayor radictransparencia focal
v aspecto reticular, compatible con la
fase inicial descrita en el sindrome de
Wilson v Mikiti (Fig. No. 1).

El clectrocardiograma realizado ese
mismo dia no mostré ninguna anorma-
lidad. Tampoco se¢ encontraron gérme-
nes patégenos cn ninguno de los exame-
nes hacteriolégicos realizados (exudados
nasal y faringeo y coprocultive). El tra-
tamiento consistié inicialmente en aero-
soles de Penicilina y Tripsina, que durd
7 dias, suspendiéndose después, y oxi-
genolerapia,

A los 18 dias de nacida un nuexo exa-
men radioldgico mostré una disminu.
cién de la severidad de la imagen, que
conscrvaba el mismo patrén ya descrito.
Clinicamente cn ese momento habia ce-
dido algo el distress respiratorio, pero
persistia la cianosis, que se acentuaba
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por crisis, las cuales s¢ presentabian va-
rias veces en ¢l dia. Esto persistic ha«a
los 28 dias en que dichas crisis s¢ fueron
espaciando haciéndose esporadicas has
ta desaparecer completamente a los 40
dias.

A los 33 dias se realizé un nuevo exa
men radiolégico que mostrd una dismi-
nuciin de la hiperaereacién y la apari-
cién de los primeros tractus [ibrosos
(Fig. No. 3). Cuatro dias mas tarde
hizo una crisis severa, de aspecto asma
tiforine, con sihilantes estertores subere.
pitantes, tiraje y polipnea, que cedid
con adrenalina, siendo esta la daltima
crisis importante que presentsé en el
Servicio,

La nifia fue dada de alta a los 45 dias
muy mejorada de su cuadro respirato
rio v sin cianosis. Su crecimiento y des-
arrollo no se afeclaron y en todo mo
menle mantuve un rilmo erecicnte en
el peso- A los 45 dias ya pesaba 3520 gm..
después del descenso fisiologico de la
primera semana que la lleve a 1900 gm.
Su alimentacion fue natural recibiendo
lactancia directa materna segin porma
del Servicip desde ¢l 3er. dia. En los
primeros tres dias recibié leche de vacs
al tercio.

Después de instruir a los padres, ls
paciente fue citada para la Consulta de
Seguimiento de Prematuros del Policli-
nico. A los 2 meses de edad fue vista de
nuevo por nosotros, refiriéndonos los
padres que presentaba discreta disnea
de esfuerzo, patente sohre todo al tomar
los alimentos, hecho que también se
relacionaba con las crisis que presenta-
ba en la sala. Al examen fisico encon-
tramos tiraje subcostal discreto, ligera
disnea pero no estertores. Se indied ini-
ciar la ablactacién.

A los tres meses ya no tenia disnca,
pero persistia moderado tiraje subcos-
tal. Al cuarto mes, tuvo una crisis asma-
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Fig. L—Sindrome de Wilsen Mikini.

R\ de tiorax & lox 5 meses moirendo la imagen
tipics de la segumda staps o stapa intermedia:
FRlFiAs EFEELEE mas evidenfes del lobulo SR O
devecho, que irredion del hilio, Obifroese la dis-
minwcion de la hiperareocién,

Fig. 5.—Sindrome de Wilson-Mikiil.

RX de térax a los T meses. El exomen muaesia

la evolucidnm hovia la plaps de aclareamisnio.

Férse como solemente persisfen algunas  esfrias
en los libulos superiores,



tiforme sque recibié tratamicnto como
1al, a base de adrenalina.,

\ los 5 mescs sin presentaba tiraje
subwwstal discrcto y respiracion muda.
Un nwevo examen radiolégico (Fig. nid-
weta 11 mosted #l proceso en su segun-
duo o=t wlio radiologico, con estrias grose-
ras irradiadas del hilio, mis marcadas
vn vl lilulo superior. No s constataron
signas e reperewsion sobre las cavida-
e alerechas, ¢l desarrolle sicomotor
112 nermal, igual que ¢l peso y la talla
*u ablactacion se producia corrtctamen-
1« aungue atin reeibia, junto con la car-
we, yema de hucvos compotas, ete, lac
tancia a pecho. Ya a los 7 meses pesaba
6800 zm. En ¢l examen radiolégico silo
= visualicaban algunos tractus fibrosos
Fiz. Mo 5) evidencia de que ¢l proceso
molucionaba hacia el tercer estadio.
Viin era posible percibir cierto grado
e tiraje subeostal, pero las erisis no se
habian repetido.

Lo. meses subsiguicntes fue también
vidta, chequeandose radiolégicamente en
tada visita al policlinico. Los sintomas
residuales se han ido atenuando progre-
sivamente hasta quedar muy poco de
“llos en la actualidad. La nifia cuenta
va con un afio de edad y es perfecta-

menla normal,

COMENTARIOS

Nuestro caso coincide en muchos as-
pectos con lo deserito por la mayoria
de los autores. Si nos ajustamos a la des-
cripeidn detallada de Wilson y Mikiei®
trmos comno se superponen ambas ob-
=TIV 3CIontr :

I. Nifio prematuro en el primer mes
e vida,

2. Inicio insidioso con polipnea y cia-
Tirsls,

Disnca tardia, en especial al esfuerzo.

Térax frecuentemente sobreexpandi-
do. con sibilancias ¥ tos.

il
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5. Tendencia a curar totalmente en lo-
supervivientes,

El inicio de los sintomas de distres-
i nucsiro caso fue a los 5 dias, igusl
que ca uno de los pacientes de Wilson »
W kiti, pero en nuestra enferma la cia
nosis cstaba presente desde el naci
miento,

Se ha insistido, por Wilson v Mikin
en el antecedente de sangramiento du.
rante el embarazo. Esto lo ha confirua
do Bucci® en sus tres prematuros con
este sindrome, pero no lo han hallado
olros investigadores.” Nosotros pudinmos
comprobar este antecedente en pucstro
CaAsD,

En nuestra enlerma la mejoria s ini
c'é a partir de los 28 dias y se consolids:
después de los 30, per-istiendo despui-
algunos sintomas meénores. En su evo-
lucién radioligica hemos podido distin-
guir las tres etapas deseritas elisicamen:
1¢ v que puntualizan GCrosman y cols*

I. Etapa aguda: Patrén reticulonodular
o reticalar; focos o burbujas lucen
tes. Hiperacreacion generalizada.

2. Etapa intermedio; En un periodo de
semanas o meses, ol patrén en cam-
pos pulmonares cambia & estriss gro-
seras quo irradian del hilio, siendo
mas comuncs en los lébulos superio
res, desapareciendo las areas focales
radiotransparentes.

3 Etapa de aclaramicnto: Desaparicion
completa de las anomalias radiolégi
cas entre Jos 4 y 11 meses de edad.

Como ¢ ve, nuestra pacicnle pass a
los 5 meses plenamente a la 2da. ctapa.
ya cshozada a los 33 dias, y ya a los 7
meses s6lo persistian imigenes residua
les que indicaban <] paso a la tereera
fase,

En ninguna de las investigaciones hae-
teriolézicas se encontraron gérmenecs pa
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togenos. No hubo tampoco complicacio-
nes infecciosas, ni repercusién sobre el
aparato cardiovascular. Se ha sefialado
que eitas dos circunstancias (infeccién
y sobrecarga derecha) som las més fre-
cuentes causas de muerte tardia®’

Se discute muche acerca de la etio-
patogenia de la afeccidn. Boaghdassa-
rian, Avery y Neuhsuser' sostienen que
la maduracidn desigual de distintas par-
tes del parénquima pulmonar pudiera
ser responsable de este sindrome. Esta
es la “reoria alveolar™, que lanza el tér-
mino “dismaturidad pulmonar”, Tam-
hi¢n se ha asociado a infeccién por cier-
tos virms* y a factores primariamento
bronquiales,?

RESUMEN

Se reporta un caso de sindrome de
Wilson y Mikiti en una prematura de
1915 gm nacida a las 32 semanas de
vida intrauterina después de un emba.
raza en ¢l eual hube sangramiento en
cl primer trimestre,

El cuadro se inicié al 5to. dia aunque
desde €]l nacimiento huboe cianosis, Des-
pucs de pasar ¢l periodo eritico e inicidé
su mejoria a los 28 dias, siendo dada de
alta a los 45.

El tratamiento consistié en oxigeno
y atrosoles. La crisis de disnca v ciano-
sis, casi siempre relacionadas con la ali.
mentacion fueron tratadas con adrena.
lina.

No hubo infecciones ni repercusion
solire cavidades derechas.

La paciente fue seguida hasta el aiio
de edad y durante el mismo fue posible
constatar radiolégicamente las tres eta-
pas evolutivas descritas clisicamente,

Se revisa la literatura y se sefiala que
la ctiologia de la afeccién permancee
oscura- Se consigna el interés de este
cazo que ademis de ser el primero re-
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portado en Cuba ticoe el hecho de ha-
bher evolucionado favorablemente.

SUMMARY

A case of Wilton and Mikiti's syn-
drome in a prematore female born after
32 wecks of intrauterine life and after
a gestation duoring whick there had
been bleeding several times in the first
trimester. The clinical picture began
the 5th. day of life through cyanosis had
been prescnt since birth. After passing
the eritical period improvement began
after 28 days and the case was discharg-
ed after 45 days Treatment consisted
in oxygen and aerosols. Dyspnea and
eyanosis, crises, almost always related
with feeding, were treated with adrena-
line. There were no infections or reper.
cussion on the right heart, The patient
was followed up till one year of age and
during which time it was possible to
identify radiologically the three evo-
lutive stages as classically described.
The literature on the subjest has been
reviewed and it has been pointed out
that the etiology of the illness remains
olbscure. The intercst of the case has
lieen pointed out as his besides being
the first case reporicd in Cuba also
evolved favorably.

RESUME

Un y rapporte un cas du syndrome de
Wilson et Mikiti chez une cnfant pre-
maturée, née apres 32 semaines de vie
intrautérine aprés une grossesse pendant
lequel il ¥ a ¢u des hémorrhagie dans
le premier trimestre, Le tableau a com.
menced le 5éme jour quoiqu’il y a en de
la evanose dés la naissance. Passé la pé.
riode critique I"amélioration a commen-
e apres 28 jours ¢t on a donné le congé
a la malade aprés 45 jours. Le traite-
ment @ condisté em oxygene ot aérosols
Les erises de dyspnée et de eyanose.

R C.
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presque toujours relationné avee Iali-
mentation, on été traités par 'adrénali-
ne. Il n'y a pas eu ni d'infections ni de
repercussion sur les cavités droites, La
malade a é1é suivie jusqu'a I'année dige
et pendant celle-ci il a é1é possible de
constater & I'étude radiclogique les trois

élapes evolutives décrites classiquement.
On y révise la littérature et on y signale
que 'étiologic de ladite affection reste
ohscure: On y consigne linterét de cé
cas.ci, lequel en plus d'étre le premier
rapporté & Cuba, a évolué favorable-
ment.
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