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Sindrome de Heatley: estridor, hidrocefalia
y mielomeningocele

Por los Dres.:

Orro Herximprz Cossiot®r Huco Escopar Guinngnd™?
Rexg Onva Gomez, "™ v Cavixro Domincuez Marpt®®®

Hernander Cossio (., el al, Sindrome de Heatley: estridor, hidrocefulia ¥ miclomeningocele,

Itev. Cub, Ped, 43: 5, 1971

Iuformamos el cazo de un lactante con estridor por paregin Jde cuerdas vocales ¥ malforma-
cidn cpiglitica, asociade a hidrocelalia ¥ minlommin;ﬂreia:. haciende una revision de lu-
rasos similares publicades hasta ahora, Se analizan los posibles meranizmos de producciin
del estridor ¥ su ssociacion a la malformacién de Armold-Chiari, valorindose la traccién o
compresion del mervio vago y las lesiones nucleares como causas de la pardlisis. Destacamos
la mejoria en relacion con ¢l tratamiento quirirgico de la hidrocefalia. Proponemos cl
nomhbre de sindrome de Heatley para este cuadro, por debérsele el primer informe aparecido

o la literatura médica,

A pesar de la relativa frecuencia con
que se atienden en los servicios neuro-
pedidtricos lactantes con mielomenin-
gocele ¢ hidrocefalia, resulta casi excep-
cional la adicién, a este cuadro malfor-
mativo, del estridor laringeo. Es, por
cllo, que presentamos aqui el primero
que hemos ohservado atendiendo a la
rarcza de ecsta asoeiaciom, aln no men-
cionada en nuesira literatura médica
nacional y que aparece reportada sélo
en unos pocos casos en otras publica-

cinnes,

Fue Heatley' en 1939 el primero que
destacd la presencia de estridor laringeo
¢n un niiio con mielomeningocele e
hillrocefalia, ¥ encontré en el examen
laringoscopico paralisis de las euerdas
voeales con una epiglotis anormal. Apley®
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en 1953 revisé 80 cazos con  estridor
laringeo, encontrande dos asociados a
mielomeningocele, a los que se anadie-
ron los dosz publicados por Cavanagh®
en 1955 con parilisis de las cuerdas
vocales, mielomeningocele v malforma-
cion de Arnold-Chiari. Smith' en 1959
y Graham® en 1963 aiiaden dos casos mas,
cada uno. La observacién de un menin-
gocele occipital con pardlisis hilateral
de cuerdas vocales fue reportada por
en 1965 refieren un nifioc con parilisis
Kiger® en 1954. Snow™ vy Fitzsimmons®
bilateral de cuerdas vocales secundaria
a una malformacién de Arnold-Chiari
¥ tres con obstruceidn respiratoria agu-
da, con estridor ¥ miclomeningocele res-
pectivamente. Kirsch® en 1968, Morley'®
en 1969 v Adeloye'! en 1970, han sido
los 1iltimos en aportar nuevos casos eon
este cuadro clinico,

INFORME DE UN CASO

M.B.F., lactonte [emenina, blanca, de 24
horas de nacida, producte de un parte por
cesficea de una madre con 2 abortos espon.
tincos previes, tuve al nacer un peso de 3.2 ke
y un perimetre  cefilico (PC) de 365 ems



Trasladsds a nuwestre servicio desde un hos-
pital maternoinfantil por presentar un miclo-
meningocele lumbosacro fisurado,

En vl examen fisico enconiramos una tumo-
racidn lumbosacra (Fig, 1) de 6ems de did-
mitro ¥ amplin base, cubierta con piel hipo-
plasira, por la que drenaba liguide eefalo-
iraquides en escasa cantidad; su PPC era de
317 ems con fontanelas normolensas; la  moti-
lidad estaba abolida en el miembra inferior
izquierde ¥ dizsminuida en ol derecho; los
refllejos de succién vy de More eran débiles.
En los eximenes complemeniarios realizados se
enconird un hematocrite de 55 vol,, hemoglo-
liina 176 gm, eritrosedimentacién 10 mm, len-
encitos 9,840 con 63 linfocitos, 32 segmentados,
1 stale ¥ 4 monocitoz; glicemin 89 mg, urea
2 mg; el exsmen citoguimico del LCK obte-
nide por puncién ventricular fue normal.
Los RX de térax normales. spareciendo en
erinee una asimetria de la biveda con erinec
lacunig; en el peamoventricolograma encontra-
maos una hidrocefalia obstructiva con eclusidn
del acoeducte, siendo las imigenes observadas
compatibles con una agenesin del séplum lici-
dum, 5o le impuse tratamicnta con glanmox,
dejande de drenar LCR al novene dia, siendo
dada de alia a loe 42 diag de nacids con un
G de 39 emas,

El 15/X11/1970, a log 5 meses de edad, rein-
gresa por presentar estridor inspiratorio, disnea

¥ liraje supracsternal, sin fichre ni estertores
pulmonares, La tumoracion no estaba fisurada
v el I'C ern de 45 em con Tontanels anterior
normotenia ¥ éxamen de LCR normal.  Se tratd
con amtibidticos de amplio egpectro, hidratacidn
v atmdsflern himeds, oejorande el estridor.
Al Jer. din aparecen subcrepitanies hibasales,
von flielire e am ¥ lesiones bronconeamdni-
cas en ambos campos pulmonares en ¢l examen
radiolégice de 1orax; en el exudado faringeo
se encontraren cstaflilococos dorades coagulasa
positivos ¥ estreplococes alfa. Se le administrd
kanamicina ¥ eritromircina, con lo que mejord,
interpretindose el gsiridor come produocte de
wna malformacidn laringea en fase de agudiza-
cign, Fue doda de alia ol 30/XTL/T0.

Tres digs mis tarde (371771) reingresan con
un  enadrs  similor ol anterior, con un PC
de 48 ems. Al examen laringoscépico se obiervid
una epiglotls en omega, alge engrosada, con
dieminueién de la hendidura glitica por pare-
sia de ambas cuerdas vocales. Mejord con el
tratamiente por lo que es dada de alia 4 dias

despues,

El 13/11/71 ingresa nuevamente, por estridor,
fichre alia ¥ fiswra el miclomeningocele con
signos de infeerion. Se halls aumento del PC
v el tumor que medin 20 ems de didmetro, pre-
seatando paraplejin (liccida. En el cultive de
la seerecién germing un Aerobacter cloacae y

Fig. 1.—Vista del mielomeningocele fisurado, situado en regién lumbosacra.
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Peovidencia; el hematicrite erz de 36 vol.,
hemoglobing 105 gm, leucocitos 16,300 con
36 linfocitos, 40 segmentados, 1 smb, 2 mono-
rilos ¥ 1 eosindfile. Se le sdministraron anti-
hiaticos por via local ¥ pistémics, cediendo
ripidamente la fichre con disminucidn de la
secrecion de LOR. El 17/11L/71 8o le realizd
una  derivacion  ventriculogirial, manteniendo
una evolucidn faverable con disminucién del
estridor laringzo ¥ del volumen de la tumo-
racian,

Actalmente tiene un PC e 31 cms con fon-
taneln normictensa, habiendo desaparecido el
estridor, aungue mantiens ln paresin de Ja
cuerda voenl izquicrds con paraplejia fliccida
¢ infeccioncs urinarias a repeticin, teniendo
1 aie de edud.

COMENTARIOS

El estridor laringeo en el lactante pue-
de sev motivade por miltiles factores,
tales como malformaciones epigliticas,
tumores, estenosis ¥ pardlisis de las
euerdas vocales.'® Al zer ésta una de las
causas menos frecuentes,) puede deberse
esle caso, en un 0% de los pacientes,
a una lesion periférica' y en un 109 a
lesiones medulares, entre laz que se han
descrito hemorragias medulares obeer-
vadas en el curso de una malformacion
de Arnold-Chiari Generalmente apa-
rece desde las primeras horas o semanas
del nacimiento, aumentandoe con el llanto
v desapareciendo con el sueiio.'* Algu-
nos de los avtores citades sefialan que
su inicto se relaciona con la hidrocefa-
lia, estableciendo una re'acién directa
entre la elevacidn de la presion intra.
craneal y la gravedad de la parilisis de

SUMMARY

las cuerdas vocales;® dizminuyendo o
desapareciendo al resolverse la hidroce-
falia ¥ la hiperténsion intracraneal,
como observamos en nuestro paciente al
colocarle una valvula de Holter para
derivacion ventriculoatrial.

La hidrocefalia se asocia casi siempre
en estos enlermos a la malformacion de
Arnold-Chiari, sin que pueda precisarse
en todos el mecanising exacto de pro-
duccion'*"  Eu ¢l caso informade no
hemos podide demosirar la presencia
de esta malformacion, sin que tampoco
la podamos excluir; ella consiste esen-
cialmente en la herniacion, a través del
agujerec magno, del cerchelo, acompa-
fiado a veces por la médula’™ Lo que
explicaria la parilisizs de las cuerdas vo-
cales por traccion o compresion del
nervio vago; también es posible la lesion
de tipo nuclear, probahlemente henio-
rragica”

A pesar de los faclores gque hemos
analizade, la patogénesis del estridor
laringeo, en esloz pacientes, ain perma-
nece sin resolverse, Debemos destacar
que €ste puede aparecer tanto en nifios
con epiglotis en omega o con parilisiz
de las cuerdas vocales. Estas varias posi-
bilidades capaces de dar el cuadro de es-
tridor, hidrocefalia ¥ mielomeningocele,
hacen que propongamos &l nombre de
sindrome de Heatley para este conjunta
clinico, por haber sido éste el primero
en dezeribirlo.

Hernindez Cossio 0., ct al. Heatley's syrdrome: sridor, hydrecephalus and myelomeningocele.

Rev. Cub. Ped. 43: 5, 1971

The case of an infant with siridor by vacal cords paralysiz amd epiglottic malformation, ss
sociated to hydrocephalus and myelomeningoecle is reported, making a review of similar
rases published heretofore. The possible mechanisms of production of the siridor and jis
association to Arnold-Chiari malformation are analysed, evalumting the traction or compres-
sion of vagus merve and nuclear lesions as causes for the paralysis. The improvement in
connéction with the surgical treatment of hydrocephalus is emphasized. We propose the
name of Heatley's syodrome for this piciure, having been himsell the first one to repont

this case in the medical liternture,
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RESUME

Hernandez Cossio (0, et al, Syndrome de Heatley : stridor, hydrocephalio et Lo i ele.
Rev. Cub. Ped. 43: 5, 1971, (] Phalie el myelomeningocele

Mous signalons te eas d'un nowrrizon avee stridor par parésie des cordes vocales et moal-
formation épiglotlique, associé a une hydrocéphalic of wovlemeningoeele; en faisant une
révision des cas similoives publiés jusqu'a maintenant. An analyse les possibles mécanizsmes
ile la production de le stridor e za association aver ln oolformation o Arnald-Chiori, on
evaluant la traction ou compression du nerl vague el les lésions nueléaires comme de la
paralysic. Neous signalens amélioration en rapport avee le traitement chirurgicale de I'hydro-
céphalie. Nous preposons le mom de syndrome de Hestley pour ce tableau, étant lui Je

premivr gqui 2 informé sur cctte maladie dans la linérature medicale.
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