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Calcificacion arterial generalizada idiopdtica
en la infancia

Presentacion de un caso y revision de la literatura®

Por los Dires.:

Frascisco MEeELLy Sastarar.” Axtoxio Pacis Kauos®s*®

Mella Santapau. F. et al. Calcificacidn arterial gencralizada idiopdvica en la infancia. Presertasinn
de un cape v revision de la literatura, Rev Cub Ped 46: 5. 1974,

Se presenta un caso de caleificaciin arterial generalizada idiopatica en un nine de Burve ~omanas
ile nacido, siendo éste el segundo reportado cn Cuba. 5S¢ vevioan las literatura- mmndial y na
rional. coincidiends loz hallarzos de las Iesiones arteriale-. radicavds v=tas en la clastiva in-

et
bl

La caleificacion idiopatica de lox arle.
vies en los nifies. ex una afeccién rara.
Ha side encomtrada en Tetos” al  pavi-
wiento v en los primeros afos de la vida
H easo motivo de este estudio. es el =
sunde  reportado cn Cuba: el primero,
venrridoe en una nifa de dos anos, fue
camunicado en 19637

En la literatura msdial oo pasan e
vimewenta los cazos publicados v al afadir
o max a la casuistica, o5 porgue  estis
mmines de interé= =u divolgaciin, delido
a que muchos de ellos adn permanceen sin
jue =¢ halla podido precisar su ctiologia.
la posibilidad de que en vida pueda ha-
verse el diagnéstico™ estimula la realiza.

Tralajn pro=cntade vn la 1 Jorsada Na-
vienal e Anatomiaz FPawoligica celebrada en La
Habana del 19 al 22 Jde diciembre de 1971,

% Jefe el departamento de anatomia  pa-
fuliigiea slel  Dospiral  peedidtries  provineial  das
cvonti sl Camagiiey.

e Jele el departsimento de radiclogia ]
hsspital  pedidirico provincial  decente  de La-
magiiey,

privcipalmente. v a s e In timiea media, Conjootamecnte e oleena peeliferacion
de la intima, celuvemln la Jug vasenlar eno algunas oviasionmes.

cion e estulios nwis profuados, clipkens
v bioldgicos, con ¢l fin de poder 1
un mejor conocimiento de su patogenia,

Darcante e 187 comuniea o prinwes
caso del que s tienen noticias. en un feln
de ¥ meses de edad. Surbeek.” en M5
reporia olro, en un nife de 3 dias de oo
cido, v wios= mis larde, es hallado oten!
en un fele de 8§ meses vy en un nine falle
cido ¢l mismo dia que nacio.

El cariacier familiar fue reportado pun
Huant y Leys” en hermanos. nacido uno e
cllo= en 1949 v ¢l oiro cinco anos mi-
tarde; flalleciende ambos sabilamente o
las cuatro scmanas del nacimiento v
sentande idénticas lesiones arteriales. (.
sionalmente ha sido observado en grow

lares_ "7

Presentacicon e un case:

HEC 119792, AR, Paciente de 9 wommanas o
e, el soxan  prvmse i ne v la rava Ihwris &, im0
wiead on el oservivcie e enfermedades e-gons

ria= el "uh]ﬁl.ql Pediateien Provineal [heents



diciembre de 1971
uidoss,
radiografice del tdrax, #on

de Camagiiey el dia 13 «

n  polipnea. rinorrea ¥ pespiracion
Z¢ e hizo examen
el siguiente resuliado: “*Proceso inflamatorio de
los hilios, Distension e psas intestinalos. Cor-
diemegalia. Flujoe pulmonar avmentado, Parece

existir  hepatomezalia™,

Refiere la madre. que desde varias semanas
antes, nols gque o nife tenia  dificul
respirar, ¥ se ponia aruloss v que en ocasiones
méis bien tomaba un color grisdces alrededor de
la boca ¥ en las manos,

I para

wnte  manifiestan  que  tuse
= un alia v aque uma o e

Desde su na
varias  aleposicio
veoes presenls ctado catarral ligers, =in liclre.

= malfl

Lo antecedentes jrnl
madre tuve 3 embarasos ¥

[T T
un alorio espontinea fontre fos 2 0 3 mesesd.
En este embarazs tuve alenc
presentar dificultades, El parte fu
voeln s, al nacer. XNo tuve infec
ciones; ¢l desarrolle peivomutor fuce permal,

La alimentacion  consistic. on leche malerna
voalespues e vaca.

Al ingresar pestd 7o b, parecia agudamente
enfermoe v alge distréfico con discretla clanosis
peribucal v emn las  extremidades superiores,
Tiraje mtervwstal v subesternal. Ruidos  car-
diaeos  tagquicardicos. El pe=to del examen -

o vstive dentes de Himites  moromiales,

on  mantlene ol misne e omal e

En la evol
que al ingress, pero con  pocas  vAracioenss,
El precess inflamatorio pulmonar le aumenio s
pre=ente clesaciomes de  lemperatura. e pasan-
do nunca de 385 *C

e e constate  hepatomegalin vooalismod s
VP,

Hign sarive prrmsdos e apnea v fn

tres semanas de o ingress,

Dos  dias ante= s¢ le habia realizads ECG
g IV en ¢l que se informa: Ritmo sinusal,
Frecuencia auricular ¥ ventricular alrededor de
150 por minuto. Tatervalo PR: 012" Tmiervalo
QRS: 007",

Onda B en DL DI, v DMNE Onda 5 en las
mib=mas  derivaciones.

P puntiaguda en 0L, DH. ol F v al'[.
iEntas

Mo

tenes  complementarios:  «
ciom 47 mm, Yarios hemocoltive: negativos, He
mograma con ligera anemin, Conteo diferencial
ites normales, Serologia negativa,

demirs e |
Orina =im alieraciones al igual gue el jono.
Eraia.

Autopsia T2A011 realizada dentra de  una
hora slel Tallecimicnio, Talla 52 cm, Peso 2790
. Lircunferencia cefilica; 36 cm: la tordcica
Al em v la abdominal 31 cm,

178

Bl vstwdio macreseopivs e Jos viseeras mios
traly  pocas  alterae

wnidas de peso promedio para esta edal. La-

wew,  aunigue alge  dismi-

pulmenes mo=traron evidencia de bronconcums
wia v eifema,

El corason pesh 60 g etands g
tamanes,  E1 e
ldees eon marcade  pronus
sus  pagonaries, lus cuales  presentaban  aspects

=nt

carilic era de color  roesgaas boe
mmienta e los wvar

sinwos=n ¥ consistencia dura, sobre 1odo la rama
discvmdeste de la arteria comnaria  guierda
iFig. 2.

Lis  misculos papilares v columnas carn
aparecion  engressdas, siendo  mis  astensibles
la= del vemtricule imquierdo. en coye lugar ¢l
endocardio  tenia  disereta  coloracien  blanco
grissiva. El espesor del vemiriculs  iesuierds
widis 1.3 cm vy OB em el del veniriculs

A~

e 'h“.

circunferencia  de la vdlvala  ricispide
1 o ambas

ral, sie

m ¥ 35 em la
las
va ade la arteria pulmonar v aoria,

ferencias «

e

S5 om ¥ 2 cm respectivamente. El  foramen
ovale estaba ocluide, No =¢ observa ningin
tipr oo malformas seplal ni valvalar, Tam
picas hablan alteraciones en cuante al origen,
direccion ni travesta vascular.

RCP
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Fig. 2. La rama descendente de la arteria coromaria fsqpuicedn  presenta  qspecio
S AT,

Kl h

comgestion  difusn.

v et VRO g preisentanido marcada

Histo

waigite s pleerve lepisicid
valvin en las paredes de casi todas las arterias
ot I diferentes  argancs, asi eomo en los
wnglivs lnldticos v tejide eelular subcutdnes,

La valoificacion en los vases coronarios v del
rmlocardio, cra notable (Fig. 3). Algunas arte-
rili= de Jos nddulox del bamo, la mestraron
Fig. 1), asi oo en Jos vinomes v tejido pe-
vissleenal (Figs, 5 v 6). En el pancreas, gan-
lisen limfiticos y acjido celular sulwulines, s
wheeria en las pequenas arterins (Figs, 7. &
& T,

El drgane mis afectado fue el pulmdn, dende
va wisow mostraron severa caleificacién en Eran
nimers de ellos, dando lugar a la oclusidn de
b ue, que fue ln cousante el cundra final
e este niifio (Fig. 10).

=¢ hicieron cortes seriados para realizar el
cstmadie de laz glandulas paratirvideas ¥ sstas
w eiweniraron demtre de limiter normales:; en-
contrindose calcificacidn en las  arteriazs de
la glandala tiroides (Fiz. 11). En o higado
e«taban  lomadss slgunas  arterias en Capacios
jortales, No s pudieron constalar ostas  alie-
ravinnes i el encefaln,

A otoelos los cortes se les reallzaron eoliraeios

nes ale Van Kossa, Acido periallea ole Sebiff,

RCP
SeeripunmeOerysne. 1974

Verborfl contrasials com Yan Goeceon v lieaiia

texilina v wosinm.

t""' |r"l"""'il*“‘ “I"' |'||I"i“ =0 rPcenErmreen =iliidi
dos en la clastica “nterna, invadizndo a seoes
la thiniea nedia. En algunas arterias sile se

veian las o siciones de caleio en la elastiva

interna  ocluyenda t1eds el waze, Frevoents

memlc = acompanaron de marcada peolifers
ciom [ibreblistica de la intima. cra<ienand. [a
tolal oelusion de la lux sascular,

COMENTARIOS

La caleifieacion de las arterias en ostos
ninos, difiere de la del adulte, en que en
estos, la enfermedad arterioezeleritica -
en los afos avanzados de la vida v apa-
rece como cuadro secundarie geveralmen
te a la aleromatosis, mientras que oo b
nifos, el hallazgo de calcio en la Limina
elastica inderna, ex ¢ primer cambio arte
rial reconocible.”! Se han publicado caso:
de mifios'* entre 20 dias de nacidos + 7
v medio mewes de edad. en los que =0 alw

servd una severa  alteracion  congonita,

cansiglente en gran prolifevacion filaablis

1in



Fig. 3—Arteria coromaria con engrosamicnte  fibroblastico de la i'nn'-mn:__r depidsitos
de calcio en la eldstica interna. Hematoxiling v eosina > 250,

Fig. 4 Microfatogralia del bazo con wna arterie caleificada, Hematoxifing v
eagina w0 10,

480 R.C.P.

Serricupne-OcTunme,

1974



Fig., 5. Coree de rifian, En el extremo inferior derecho se miteiles pog osarlferie ool
cijicade. Vechoeff-Van Giezsson 0 250

Fig, 6. —Microforografia de peguedas arterins en el teifde  periadrenal,  evidencidin.
dose caleifivaciones en ln elistica imterng, Hematoxiling v codna 3 110,

= St 131
SrervicusssUetuene, 1974



Fig. 7. -Una arreria panciéatica con combios similares a log oe las arterigs coro
wierias.  Hematexiling v oeosine 3 10,

Fig, 8—Ganglie finfirco mesentérico. Enonl

extrema inferior fereche hay una arierig con

aclusion total de s fuz por o calcificacion.
Hemaroviltnae v rosfne

1033 R.C.P.
o Sgericupne-Oetyene, 1974



Fig. 9. —Microfotografia de un fragmente de

piel, Kn el tepide eefular subenrdnes se cncnen-

fra hng arteria con extensa deposician de cal-

cie. FExtremo  faferior derechal. Verkoeff-Fan
Coirssan, 250,

Fig., 10.—Tres arterias del pulmdan con deposician de calcio en la eldstica interna ¥
praliferacidn  fibroblastica de o fnima, Hematexilinag v eosing 3T,



Fig. 1. Glandula rnircides. Calcficacion de una erteria mediona. Hematoxifing ¥
cosina > 110

tica endoartervial. pera sin lener lesiones
e atro tipo.

La casi totalidad de los casos reportados
lian sido hallazgos de autopsias, aungue
v dox de ellos*® las caleilicaciones arte-
riales pudieron ser detectadas en vida por
estudio radiogrifico, hasta ahora, finico
medio de diagnéstico para esta afeccion.

Fl fallecimiento de ecstos niiios puede
winrrir por insuficiencia cardiaca conges-
tiva, o veces fallecen sibitamente, en oca-
siones en cuadro de eor pulmonale agude,
voime en nuestro caso y se han reportado
varios, en los que la muerte ha sido por
infarte del miocardie™™ ya que existia
severa toma de las arlerias coronarias,
sicnddo éstas por lo general, las mas afee-
tadas INIZITA%30.22 gGanigndole en orden
los pulmones v rinones. (casionalmente se
han visto caleificaciones en las arterias
femoral v popliteas.?

Fn el estudio analitico de todos los ca-
sor, vemos que la zgran mayoria de estos
pacientes =on muy jovenes. algunos enlre

i

haras v semanaz de nacidos. lo que lace
pensar ldgicamenle que las lesiones exis
tian antes del nacimiento v se corrobor
al haberse encontrado también en fetos

Clinicamente, la aparicién brusea de
una dificultad respiratoria, &5 lo habitual.
acompanada o no de cianosiz. Puede acom.
paiarse de manifestaciones gastrointestina-
les, como vémitos, regurgitaciones y re
chazo a los alimentos,™ sin embargo o
sistema nervioso ha sido poco afectado.

La ctiologia de la calcilicacién vl
rial gencralizada en la infancia, aun per
maneee oscura. En algunos casos so ho
debido a la administracién de grande.
dosis de vitamina D; la presencia e
trastornos renales, infecciones,® hiperpla.
sia de las glindulas paratiroideas eon tras
tornos Gseos'® y ¢l factor alérgico™ estu
vieron presentes en olros,

Stryker'® ha descrito perfectamente un
grupo idiopdtico, en el cual, después e
una amplia revision de lodos los casos do
la literatura mundial, no pudo hallarse

RC.P
Serricuspc-Oicrupnc, 1974



carrelacion con los factores anles mencio-
vadoz,  Posteriormente, la  casuislica ha
aenlade con varios casos similares.

Nuestro cazo lo incluimos dentro de este
dlime grupo, ya que no lenia historia de
infeceiones previas, de ingestion de vila-
mina I}, ni rastornos renales.

El estudio post-mortem de las glindulas
paratiroideas demostrd la normalidad de
fas, a5l como ausencia de malformacio-
nez cardiovasculares,

Dlespués de nuestros hallazgos, se rea.
lizh una exhaustiva encuesta a la madre v
al hermano sobrevivientes. Se les practied
v:tudio elinico, radioldgico, electrocardio.
zrifico, ¥ eximenes de laboratorio que

SUMMARY

comprendieron: caleio, foslore inorginico
sangnineo, colesterol, electroforesis de las
proteinas, serologia, cte. siendo todos ne
gativos. Ademds no habian antecedentes
de  tuberculosis, sifilis. diabetes, alergia
ni consanguinidad entre los padres.
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Mella Santapav, F. et al. Svstemic idiopathic arterial caleification in infancy. One.cgse pre
sentation and fiterature review. Kev Cub Ped 46: 5, 1974

The second case reported in Cuba of systemsic idiopathic arterial calcification in a boy aged
nine weeks is presented. World and national literatures are reviewed, the findings of arterial
lesions being concurrent. mainly in the tunica intima vasorum, and sometimes in the tunica
media vasorum. Al the same time, a fibroblastic proliferation of the tunica intima vasorum,
which sometimes eceludes the vascular lumen, is observed,

RESUME

Mella Santapau, F. et al. Cafeificarion arrérielle idiopathique géneralisée, dans lenfance. Pré.
sentalion d'un cas et révision de la litcérature. Rev Cub Ped 46: 5, 1974

On présente un cas de calcification artérielle idiopathique géneralisée chez un enfant de 9
semaines. Cétait le deuxiéme cas & Cuba. On met & jour la litérature érangére et du pays.
Les trouvailles des lésions artérielles coincident: ils sont trouvées dans la tunica interna et
quelquefois dans la tunica media. En certaines occasion: on observe une prolifération fibro-
blastique de Vintime. sccluant la lnmifre vazeulaire.

FERIME

=2
Meflxs Capranay o., X HEmooategecras odo0meHASd ApTe RANE=
mEfEE AT nﬁimtc

pEaTEass ]
! B IETCTHEE. TABXGHES ONHOTO CAyUAS E DEDECMOTD XETEDa~
T¥PE-Rev Cub Ped 46: 5, 1974.

Opencrapaetca cayuall Epmonatqeckofl ododmeEnol aprepeaxsEoll Rawnme-
QERGONE ¥ pedeExs 9 EeNeNE POXNGHES, SRNANMEMOA BTODHM, O KOTOPOM HMeé-
aTcn cBepeHNe Ha Kyde. [IpOROIETCA DepecMITD HATEOHANEAOR H MEpIBO#
MATEPATYH H OTMeYAeTCH COOTBETCTEHe OOHAPYEEHHWY ADTEDHANGHHY OO
EEf, XOTI[HE HAXONATCH TAABHHM O0pas0od B RBHyTpeAAeR apacTEqApd B B
cpanEel TyEERe. ONEOBPEMEHHAD arcd fESPOGEACTEISCKAR npom;’;i:ﬂ-
Eu n:moro CHOA, WI0 SANYOOIWBAST B HEEOTODHX CEYYaAX COCYIEC

Seerricuser-Cleruane, 1974
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