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El sindrome de Halasz en el nino

Por los Dres.:
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Cintado Bucno, C. y otros, E] sindrome de Halase: en el mido. Rev Cub Ped 51: 5, 1979

El sindromc Jde Halasz es una malfermacion poco frecuente v con caracteristicas bien
definidas, Aportamos el cstudio realizado en tres nifios, menores de tres afos, con es.
tudio elinico, radiografico. isctopico vy hemodindmico (cateterismo v angiocardiografia)
y s@ revisan |0s cosos existentes en la bibliogroafia de pacientes menores de 15 afoa:
se perfilan los =mtomas v signos que conducen al diagnastico v a la orientacién tera-

péutica.

INTRODUCCION

El sindrome de Halasz agrupa un con-
junta de malformaciones congénitas del
pulmdn derecho y de sus conexiones
vasculares. Los primeros casos fueron
aportadas por Chassinat' y Cooper® en
sendos estudios necrdpsicos. Este dlti-
mo descubrié la irrigacion generalizada
del lébulo inferior derecho, que poste-
riormente fue también descrita por
Park." Girshman y colaboradores' hicie-
ron el primer diagnéstico radiogrifice y
Dotter y colaboradores® lo confirmaron
mediante cateterismo y angiocardiogra-
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fia. La primera mencidén de cirugia es
hecha por Drake y Lyneh” quienes pro-
pugnaron la lobectomia,

En 1956, Halasz v colaboradores’ es-
tudian, basdandose en tres casos perso.
nales y 18 de la literatura, los hallazgos
anatomicos y describen el sindrome en
su forma actual, en el cual se asocia una
dextroposicion cardiaca, una hipoplasia
aulmonar derecha, un retorno venoso
anémale del pulmoén derecho en vena
cava inferior y una wvascularizacién
generalizada de dicho pulmén, Posterior-
mente Neil y colaboradores® le denomi-
nan “sindrome de la cimitarra” ba-
sandose en la existencia, en la radiogra-
fia anteroposterior de tdérax, de una
imagen ¢convexa, paralela al arco inferior
derecho de la silueta cardiaca, seme-
jante a una espada turca; sin embargo,
este signo no es constante ni patogno-
manico; en efecto, el retorno venoso
pulmonar andmalo puede existir sin que
este signo sea visible® y por otra parte,
puede estar asociado a un retorno ve-
noso pulmonar normal en auricula de-
recha,'™ "



En 1961, Kittel y Crockett sugieren
el término de sindrome broncovascular
de la vena cava inferior para esta com-
hinacion de defectos, ya que esta deno-
minacién engloba las tres estructuras
afectadas.

Kiely y colaboradores'™ en 1967 en.
contraron 67 casos en la literatura vy
aportaron 3 nuevos en ninos. En 1976
Frontera lzguierdo v Vdzguez-Pérez" en
nueva revision hallaron 39 casos en
adultos y 45 diagnosticados antes de los
15 afos y estudian 3 nuevos casos. Pos-
teriormente han side comunicados 5
nuevos ninos afectos de este sindrome
por Esteban y colaboradores 4 por
Gout y colaboradores'™ y 1 por Battista
Pasquali y colaboradores.® Existen pues,
sequn nuestros conocimientos, 58 casos
de sindrome de Halasz descubiertos en
edad pediatrica en quienes sumamos los
3 que recientemente hemos podido es-
tudiar en nuestro hospital.

Exposicion de los casos

Caso 1. FC.C., del sexo masculino de 12 me-
ses de edad. Embarazo vy periode necnatal nor-
mal, Peso al nacer 4 000 g. Desde el primer mes
de vida presenta episodios Infecciosos pulmo-
nares repetides. Ingresa en el hospital en tres
ocasiones por cuadros de inflamacién pulmonar
derecha con hipertermia ¥y marcada dificultad
respiratoria, persistiendo tras el tratamiento
una imagen atelectizica en base pulmonar de-
recha.

Examen fizsico: Mormosdmico, deliciente nu-
tricidonm [8 100 g). Cabeza y cuaelle normales
Térax con ligera disminucién de tamafio de he-
mitérax derecho sin deformidades en regitn pre:
cordial, No ze palpa punta cardiaca. Mo soplos.

Exdamenes complementarios: leucocitosis con
desviacién izquierda vy acidosis respiratoria.
Electrocardiograma dentro de los patrones nor-
males con desplazamiento de la zona de transi-
cidn a la derecha. Radiografia simple de tdérax
con desviacién del mediasting hacia la derecha.
pulmdn derecho hipopldsico, observiandose una
imagen de condensacién en base pulmonar dere-
cha que borra la siluzta cardiaca. En ganmagra-
fia pulmonar (Tc. 99 m) se encuentra un defecto
de perfugion localizado al nivel del lébulo infa-
rior de pulmén derecho (figura 1) con aumenio
del area perfundida en pulmdn izquierdo,

Ante los repetidos cuadros infeccioses pulmo-
nares y sospocha cliniea de secuestro pulmonar
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se indicé aortografia descendente. que confirma
el secuestro, fue remitide a cirugia. donde es
intervenido mediante toracotomia lateral dere.
cha. Se visualiza un vaso andmalo que recogien-
do el drenaje venoso pulmonar dereche se intro-
duce en abdomen a través del diafragma para
desembocar en wvena cava inferior, Se practica
Izbectomia inferior derecha. Tras esta interven-
cion ceden los cuadros infecciosos repetidos,
iz favorable su evolucién posterior,

Case 2. IMCLC., del sexo femenino, Antece-
dentes de metrorragla al tercer mes de embara-
zo, parto mediante cesdrea por placenta previa,
Anoxia neonatal. Peso al nacer 3000 g. Desde
que nacid le notan latido cardiaco mas audible
en hemitérax derecho.

Ingresa a los 3% meses por presentar cua
dro neuménico de hemitorax derecho. Persiste,
posterlormente, con repetidos procesos respi-
ratorios con fiebre y tos productiva, curva plana
de peso y dificultad en laz tomas de alimento.
A los 8 meses ingresa de nuevo vy se encuen-
tra en el examen fisico: deficiente nutricicn
15800 g), aceptable estado general, no cianosis.
Pulsos periféricos amplics. Mo deformidades
tordcicas. Tonos fuertes, mas audibles en re-
gién paraesternal derecha. No soplos.

Exdamenes complementarios: en electrocardio-
grama no existen signos de sobrecarga de ca-
vidades, pero en las derivaciones precordiales
s¢ observa desplazamiento de la zona de tran-
sicion hacia |la derecha. En la radiogratia de
torax (figura 2] se encuentra dextroposicion
cardiaca con elevacidén de hemidiafragma dere-
cho: existe una imagen vescular paracardial de-
recha caracteristica de la cimitarra. En la gan-
magrafia pulmonar [Te. 99 mm) se observa hi-
pocaptacion de todo el pulmén derecho. Median-
te broncoscopia se ve aplanamiento de la cari-
na, un drbol bronquial izquierdo normal, estando
el derecho dilatado: del bronguio principal par
ten 3 orificios bronqulales separados por 2 es.
polones gruesos cicatrizales. En broncografia se
observa agenesia del bronquio del lébulo medio
(figura 3).

Se practicd cateterismo derecho mediante
diseccion de vena axilar derecha. No hay que
registrar ningldn trayecto andmalo del catéter.
Los datos de oximetrias y manometrias se re-
Hejan en el cuadro.

Se realizd arteriografia pulmonar en provec-
cign anteroposterior. El tronco de la arteria pul-
monar, asi como ambas ramas tienen caracte-
risticas anatémicas normales, En el pulmdn de-
reche la sangre drena precozmente a un vaso
andmalo que se dirige hacia abajo v desembaoca
en la porcion superior de vena cava inferior, por
debajo del diafragma (figura 4), Posteriormente
y a través de venas pulmonares izquierdas se
rellenan cavidades izquierdas y aorta. En las
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Figura 1. Caso 1. Gammagralia pulmonar. Ausencia de captacién de I
bule inferior derecho,

Figura 2. Caso 2. Radiegralia simple de térax
anteroposterior. lmagen de “cimitarra” para
cardial derecha,

Figura 3. Caso 2. Broncografis con agenesia
de bronguio de ldbule medio.

r.C.P.
SEPTIEMBRE . OCTUBRE, 14973

465



CUADRO

CASD 2 CAS0O 3
Manomatria Oximetria Manometria QOximelria
mm Hg e mm Hg %
APT 3 / 10 8 25/ 6 80
VD 36/ 0-4 81 30 / 0-4 80
ADb 6/2 82 6/2 84
ADm 6 82
ADa 75 i |
AT - 75 62
VCla B2 84
VCib 77 67
¥ P andmala —_ o5
Cortocircuite |-D Cortocircuito [-D
30% DEL O P 48% DEL QP
QP/0OS =14 OP/O08 =19
AP T = Trongo de la arteria pulmonar
A D b = Auricula derecha baja,
A D a = Auricula derecha alta.
WV C I a= Vena cava inferior alta,
¥ P = Vena pulmonar.
QP / Q% = Relacién de flujos.
V D = Ventriculo derecho.
A D m = Auricula derecha media.
V C 5 = VYena cava superior.
V C I b= Vena cava inferior baja.
O P = Flujo pulmonar.

placas mas tardias (figura 5) observamos con
nitidez un vaso andmalo, que partiendo de aorta
infradiafragmadtica al nivel del tronco celiaco,
se dirige arriba y a la derecha e irriga la mayor
parte del I6bulo inferior derecho: asimismo se
observa una dilatacién de cdlices y pelvis renal
izquierda, que se confirma mediante pielogra-
fia intravenosa (figura 6) en la cual también se
visualiza meqaureter izquierdo.

Caso 3. L.B.R.. del sexo femenino. Gestacitn
¥ parto normales. Peso al nacer 3900 g. Desde
los primeros meses de vida presenta eplsodios
respiratorios de repeticion. No clanosis, Disnoa
al esfuerzo desde el afio de vida. Ingresa a los
tras aios,

Examen fisico: peso 13000 g. Buen estada
goeneral. Torax bien conformado. Corazdn rit
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mico a 80 sistoles minuto. Punta late en 4° es-
paclo intercostal derecho en linea paraesternal.
Mo theifl. Sople protomesosistélico grado 1176
audible en linea paraesternal derecha. Pulsos
periféricos normales,

Exdmenes complementarios: electrocardiogra-
ma dentro de los limites normales, con des
plazamiento de la zona de transicidén a la dere-
cha, En estudio radiogrifico (figura 7): corazdn
en hemitdrax derecho. Punta a la irquierda.
Vascularizacidn pulmonar izquierda normal, di-
ficil de valorar la de hemitdrax derecho por ocu-
parlo la silueta cardiaca, La gammagrafia pul-
monar [Te. 99 m) muestra un aumento de ta-
mano del drea perfundida en pulmén izquierdo,
mientras que se ohserva en el derecho una gran
hipoperfusién generalizada (figura 8). En bron.
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Figura 4. Caso 2. Arteriografia pulmonar. Ima-
gen de vaso anémalo del retorno venoso pul-

monar a vena cava inferior.

Figura 5. Caso 2. Arteriografia pulmonar. Se

visualiza ventriculo izquierdo y aorta. De

aorta descendente, al nivel de la arteria ce-

liaca, parte una arteria anomala que irriga 106-
bulo inferior derecho.

R.C.P.
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Figura 6. Caso 2. Pielografia descendente.
Hidronefrosis y megauréter izquierdos.

Figura 7. Caso 3. Radiografia simple de térax

anteroposterior. Dextroposicion de la silueta

cardiaca. No se observa imagen de vaso
andmalo.
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Figura 8. Caso 3. Obsérvese el gran aumento de famano del drea per-
fundida on el pulmon feguierdo qie coalresta con wnd hipoparfusion
generalizada,

coorafia se observa agenesia del segmento in-
ferior del lobulo medio (figura 9).

Estudio angiohemodindmico: se realizd cate-
terismo derecho a través de vena femoral dere-
cha, legrando introducirnos en un vaso que de-
comboca en vena cava inferior en el punto de
unién de esta con auricula derecha, al cual dre-
naban ambas venas pulmonares dercchas. Los
datos de manometria y oximetria se reflejan en
el cuadro, §e practicd una arteriografia pulmo-
nar en proyeccion anteroposterior. El tronco de
'a arteria pulmonar, asi como el plano valvular,
tienen caracteristicas anatémicas normales, si-
tudndose en posicidn media, ligeramente despla.
zado a la derecha. La arteria pulmonar tieng un
calibre de 12 mm ¥ no se chservan anormalida-
des anglograficas en la irrigacion del pulmén
irquicrdo. La arteria pulmonar derecha se bifur
ca en sus dos ramas. que irrigan un pulmén de-
recho hipoplisico. En el tiempo de recircula.
cidn se pone de manifiesto que la sangre pro-
cedente de ambas venas pulmonares derechas,
drena precozmente en un vaso andmalo que se
dirige hacia abajo para desembocar en el tercio
superior de vepa cava inferior. Practicamente
ol mismo tiempo, v a través de las venas pulmo-
aares izquierdas, se rellenan avricula y ventricu-
Jo izquicerdn, asi como aorta que son normales.
& partir de 1a aorta abdominal, al nivel del tron:
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Figura 9. Caso 3. Broncograliz donde se ol
serva agenesia del segmento inferior del fd-
bile medio del pulman derecho.
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co celiaco, se origing un vaso andgmalo que e
dirige hacia arriba ¥y a la derecha e irriga parte
del labulo inferior derecho pulmonar,

COMENTARIOS

El crecimiento del primordio pulmonar
en la tercera o cuarta semana de la vida
embrionaria, es acompanado por el de-
sarrollo de los correspondientes plexos
venosos que estin en comunicacidn con
la vena cardinal anterior y el plexo es-
pliacnico. Posteriormente se realiza una
comunicacién entre dicho plexo y au-
ricula izquierda, formandose el tronco
venoso de la vena pulmonar comdn, que
se subdivide en las ramas izquierda y
derecha. Mientras. crecen los canales
de la circulacion menor y las conexio-
nes esplacnicas y cardinales disminu-
yen, quedando en la vida posnatal dni.
camente como cirgulacion bronquial co-
lateral. En el sindrome de Halasz se pro-
duciria agenesia de las venas pulmona-
res, realizandose el drenaje por el plexo
venoso persistente del intestino primi-
tivo anterior. En contra de todos los
otros tipos de anomalias del retorno ve-
noso pulmonar, esta condicién esta
acompanada por anomalias del pulmdn
derecho, que puede ser considerada fun-
damentalmente como un desarrollo anor-
mal del brote de dicho pulmdn, y repre-
senta un tipo de malformacion orimitiva
que como las alteraciones usuales del
retorno venoso, ocurre entre los Hori-
zontes XV y XV de Strester de la vida
embrionaria.™

La alteracién fisiopatoldgica funda.
mental es un cortocircuito de izquierda
a derecha al nivel de vena cava inferior,
El flujo pulmonar no es muy elevado si
no existe comunicacion interauricular
concomitante.”* Parte de la sangre oxi-
genada en el pulmdn derecho drena en
la vena cava inferior, retornando nueva-
mente a la circulacion pulmonar. Para
que este cortocircuito produzca sinto-
mas es necesario que sea al menos del
40-50% del flujo pulmonar.”' y en gene-
ral esto no ocurre porque hay hipoplasia
pulmonar derecha mas o menos marca-
da'"' ¥ la circulacién por los l6bulos o
segmentos estd marcadamente reduci-
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da. La mayor parte del drenaje viene del
lobulo inferior o medio derecho, si bien
en otras ocasiones es todo el pulmdn
derecho el que drena en vena cava infe-
rior " Aungue se describe con relati-
va frecuencia en la literatura casos con
hipoplasia'*-**** & incluso agenesias™ de
arteria pulmonar derecha, ninguno de
nuestros dos dltimos casos presentaban
alteraciones de su calibre.

De todos los casos publicados existe
un predominio del sexo femenino de al-
rededor de 2/3."" Neil* y Ferencz® des-
criben casos en padres e hijas; aunque
la incidencia familiar de este sindrome
parece poco frecuente, debe ser busca-
da de forma sistemética. En nuestros
tres casos practicamos estudios en am-
bos padres sin encontrar ninguna ano-
malia.

El cuadro clinico de este sindrome es
muy polimorfo. En el periodo neonatal
y en el lactante generalmente ocasiona,
como en nuestros enfermos, cuadros de
infecciones respiratorias de repeticidn.
Gout v colaboradores™ sobre 83 casos
de la literatura, dnicamente encuentran
el 9% de pacientes totalmente asinto-
mdticos, siendo estos descubiertos a
causa de un estudio radiografico siste-
matico. Mathey™ sostiene que el 40%
de los pacientes tienen sintomas no sig-
nificativos, lo que explicaria que el diag-
néstico pueda ser a menudo tardio.

En el examen fisico no existen, en au-
sencia de cardiopatia, cianosis ni defor-
macién torédcica, sin embargo, puede en-
contrarse disminuciéon de los movimien-
tos del hemitdrax derecho. El hallazgo
mas constante es el desplazamiento ha-
cia la derecha del latide de la punta
cardiaca,””™'" aungue en ocasiones no
se percibe por ocupar una posicidén re-
troesternal. En el 27%"™ de los casos
sin cardiopatia asociada se ausculta un
soplo sistdlico suave a lo largo del bor.
de derecho del esterndn, como en nues-
tra tercera observacion, o izquierdo a
veces asociado a un desdoblamiento del
segundo ruido.®

En ausencia de cardiopatia, el elec.
trocardiograma muestra anomalias poco

469



significativas. En nuestros casos obser-
vamos dnicamente un desplazamiento
de la zona de transicion hacia la dere-
cha, como indice de la dextroposicién
cardiaca.

Kiely y colaboradores' sefalan que la
radiografia simple de térax permite el
diagnostico en el 80% de los casos al
encontrarse el “signo de la cimitarra”.
Sin embargo, este signo es inconstante
en el recién nacido y en el lactante; por
otra parte, la existencia frecuente de
focos infecciosos en la base derecha,
cOmo ocurria en nuestro primer enfer-
mo, atelectasias o adherencias pleuro-
pericardicas, son un importante obstécu-
lo para el diagndstico radiogrifico, que
por tanto, es menos frecuente de lo que
se admite en el adulto.’” Otras veces
dicha imagen no se logra delimitar con
precision, por quedar total o parcialmen-
te oculta la vena andmala por el cora-
zon dextropuesto,” como ocurria en
nuestra tercera observacion. En casos
dudosos la sombra puede ser demostra-
da mediante estudios tomograficos. '

=0

La gammagrafia pulmonar no nos sue-
le dar mas datos que una radiografia
simple de térax.™

El estudio hemodindmico, realizado
por via venosa, demuestra el drenaje
venoso pulmonar derecho andmalo. Los
datos oximétricos demuestran la exis-
tencia de un cortocircuito de izquierda
a derecha al nivel auricular, pudiendo
precisarse su localizacidn en la vena
cava inferior si se realizan determina-
ciones a distintos niveles, comenzando
en vena iliaca o en el origen de la vena
cava inferior.

La angiografia en el tronco de la arte-
ria pulmonar confirma el diagndstico al
opacificar el retorno venoso pulmonar
anémalo. Realizando ventriculografia iz-
quierda a través del foramen oval o de
la comunicacidn interauricular, o bien,
si esto no es posible, por aortografia po-
nemos de manifiesto la arteria sistémi-
ca que abastece el secuestro pulmonar,
permitiendo opacificar una arteria GOnica
que se origina, més frecuentemente, en
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la porcién abdominal de la aorta; mas
raramente proviene de la arteria mama-
ria interna y Gnicamente Kiely y colabo-
radores' describen un caso con irriga-
cion supradiafragmatica.

Las anomalias de segmentaciones
broncopulmonares se identifican me-
diante broncografias.” Nunca existe un
broncograma normal en el pulmén de-
recho, y se observan al menosg, aglome-
racion de ramas segmentarias en su mi-
tad inferior™ o bien, como ocurriria en
nuestros dos casos en los cuales se
practicd dicho examen, hipoplasia o age-
nesia de uno de los bronquios principa-
les o segmentarios.

En el 20-25% de los casos™ se aso-
cia una cardiopatia, y son las més usual-
mente encontradas: comunicacion inter-
auricular, conducto arterioso persistente
y comunicacidn interventricular, y en
menor proporcion: tetralogia de Fallot,
coartacion de aorta y transposicion com.
pleta de grandes vasos. En ninguno de
nuestros casos se observd alteracion
cardiaca concomitante. Menos frecuen-
tes son otras malformaciones extracar-
diacas en este sindrome, como hemivér-
tebra,”” eventracion diafragmatica®™™ o
pulmén en herradura mas imperforacion
anal.® En nuestro segundo enfermo se
ohservd en las placas tardias de angio-
grafia, una dilatacion de cdlices y pelvis
renal izquierda, hidronefrosis confirma-
da posteriormente mediante pielografia
descendente,

La evolucidn espontanea de esta aso-
ciacion malformativa es variable. Algu-
nos enfermoas mueren en el periodo neo-
natal.”* Generalmente es la existencia
o no de una cardiopatia asociada la que
condicionara la historia natural. Es, pues,
imorescindible en el tratamiento el se-
parar los casos con cardiopatia, en los
que ésta serd la que condicione la ci-
rugia reparadora. En los casos simples,
sin cardiopatia. la actitud terapéutica
vendra definida, sobre todo, por los epi-
sodios infecciosos localizados en el 16-
bulo secuestrado, ya que el drenaje en
si suele ser asintomatico. Si las infec-
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ciones pulmonares son frecuentes e im-
portantes, pueden realizarse |obecto-
miag, """ gomo ocurrid en nuestro pri-
mer paciente.

Kirklin v colaboradores™ en 1956 des-
cribieron la correccion fisioldgica del
drenaje llevando el tronco venoso and-
malo a la auricula izquierda. Puig-Mas-
sana y colaboradores™ realizan la correc-
cién a través de un tanel en la auricula
derecha formado con pericardio v la

misma pared auricular agrandando o
necformande una ¢comunicacidn interau-
ricular. Bférk™ sutura la vena andmala
a la auricula derecha, agranda o crea
una comunicacién interauricular y sutura
ésta a la vena trasplantada. En las raras
excepciones™* en que el tronco veno-
so anormal se bifurca para dirigirse a
vena cava inferior y auricula izquierda,
basta para la correccion la ligadura de
la rama que desemboca en vena cava in-
ferior.

SUMMARY
Cintado Bueno, G, et al. Halsss syndrome in the chifd, Rev Cub Ped 51: 5, 1979,

The Halasz syndrome involves a rare malformation with well defined characteristigs,
Three children under 3 years old were clinically, roentgenographically, isotopically and
hemodynamically (catheterization and angiocardiography) studied. Cases of patlents under
15 years old appeared in the bibliography are reviewed. Symptoms and signs which arient
the diagnosis and the treatment are stressed,

RESUME
Cintado Bueno, C. et al. Le syndrome de Halasz chez V'enfont, Rev Cub Ped 51: 5. 1974,

Le syndrome de Halasz est une malformation peu fréquente el avec des caractéristiques
bien définies. Mous présentons l'étude réalisés chez troiz enfants, dgés de moins de
trois ans, avec |dtude clinique, radiographique, isotopique et hémodynamigue (cathété-
risme el angrocardiographie), et nous faisons une revoe des cas rapportés dans la biblio-
graphie médicale concernant des patients dgés de moins de 15 ans. D'autre part, nous
signalons les symptomes et les signes conduisant au diagnostic et a 'orientation théra-
peutique.

PE3KME
Cunramoe EBysuo, C. » Ip. Cuxzpom Xanasa y pedéixa, Rev
Qub Ped 51: 5, 1979.

Cudnpom Xanasza y peCEHKa NpelcTaBifAeT codoll HempaBWAbHOE —

POB2HMEe, OQUeHB DelKO BCOTpedamueecsa, CUHIDOM, KOTODHK-—
BT XCTOWO ONDeleN€HHEE XapaxTeDMCTHRE, B Hame# padoTe -
MH OPeICTAB/IEM TDH CAyYad ¢ IeThMM MOJOXe TDEXIETHeI0 BOZ
DPACTA, HA HOTODEDN MH NDORSTM KIMHMYeCHKOE, HOT qeCKOE
HIOTOOHOE M TeMONMHAMMYSCKOE MCCASNOBAHMA [ KaTeTepHIALMA X
aurpoxapouorpaiua) , poEoIETCA 0020D CAYYAEE, OMVOAMKOBAH-
HEX B MeIMIMECHOR JMTEpaType O NalMeHTax moaoxe .5 getr. C
TOMHOCTALE ONHCHBAXTCA CHMITOMH M NPH3HAKK, CHOCOGCTBYHUME—
OOCTAHOBKE OXATHOZA I ODMEeHTALMY TEepPANeBTHYECHOTO JEedYeHHT.
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