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Calcificacién arterial genemlizudu idiopdtica
en la infancia

Presentacién de un caso y revision de la literatura™

Por los Dires.:

Faaxciseo MELLA Sastarat.®® Axtosie Pacix Kawos®*®

Mella Santapau. F. et al, Cafeificacidn arterial generatizada idiopitica on la infancia. Presemiacicin
de nn care v revision de fa fteratora, Rev Cuby Ped 46: 5. 1974

Se presenta un caso de caleiflicacion arterial generalizada idiopitica en un nine sde mucve semana.
de nacido, siendo éste ¢l segundo reportado en Cuba, 3¢ revioan las literatura- mundial v ona.
cional. eoincidiendn los hallazmos de las Iezienes arteriales. radicards Sstas en la cldstiva ine
T, ipalmente, ¥ a veees en Da tinica medin Conjuntamente se obeena proliforacion
fibrolilastiva e la intima, ocluvends la oz sasenlar onoalguas ovasione.

La caleificacion idiopitica de los arle-
rias en log nifies, e una afeccidn rara.
Ha side encontrada en fetos” al naci-
enta v en los primeros afios de la vida

mi
El caso motive de este estudio. es el =e-
sunde  reportado en Cuba: el primero,
seurride en una nifa de dos aies, [ue
comunicado en 19637

En la literatura mundial no pasan de
vincuenta los casos publicados v al afiadir
une mas a la casuistica, ©= porgue esti-
mamos de inlerés su divulgaciin, debido
a que muochos de ellos atn permanceen sin
que s¢ lalla podide precisar su eticlogia.
la posibilidad de que en vida pueda ha-
verse el diapndstico™ estimula la realiza

-

Tralajo prosentado on la 11 Jornada Na-
cional Jde Anatemia Patoldigica celebrada en La
Habana del 19 al 22 e diciembre de 1973,

2% Jefe del departamento de anatomia  pa-
ziea el hospital  pedidtrica provineial s
el Camaesiiey,

200 Jefe adel departsmente de radielogia el
Ispital  pedidtrico provincial  decente  de Uae
nmapiiey,

vign e estmlios s proafudos elinieos
v hiologicos, con ol fin de poder Hezar a
un mejor conocimiento de su patozenia,

Paraete en 1897 comuniea ¢ prinoer
caso del que 20 tienen poticias. en un fete
de 7 mwses de edad, Sarfeek s en 1917
reporta olro. en un nino de 3 dias de na
cido. v afos mas larde, es hallado otro
en un fele de § meses y en un niio falle.
cido ¢l mismo dia que nacib.

Fl caricter familiar fue reportado pan
Hunt y Leys® en hermanos. nacido uno de
cllos en 1919 v el otro cineo afos mis
tarde; [lalleciendo ambos sibilamente o
las cuatro 2cmanas del nacimiento y poe-
sentando idénticas lesiones arteriales. Oca
sionalmente ha side observado en groe-
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de Camagitey el dia 13 de diciembre de 1971
v polipnea, rinorrea v respiraciion  ruoidosa,
“e e hizo examen radiografico del tdrax, con
¢l siguiente resultado: “Proceso inflamatorio de
I hilios, Distension e s=as intestinales. Car-
dinmezalia. Flujo pulmonar aumentado. Parees
existir  hegat -

Hefiere la madre. que desde varias scmanas
antes, nold que el nigo tenia lificoliad  para
peapirar, ¥ se ponia awulose ¥ que en ocasiones
mas bien tomaba un color grisdiceo alrededor de
la hoca v en las manos,

Desde su nacimiente  manifiestan que  tuve
varias ddeposiciones un dia ¥y oque una o dos

veces presenld estado catarral ligero. sin liebre.

cos  familiares

los  antecedentes  patol
wodos nesativos. La madre tuvo 3 embarasos v
un aborto espontines dentre lo. 2 6 3 meses).
En este embaraso tuve atencion  prenatal
presentar dificultades, E1 parte fuc hospitalario
v el mifio pesd 615 Ihs, al nacer. Mo tuve infec
cirnes: ol desarrolle peicomotor fue mormal,

La alimentacion consistio en leche materns
v alespues de vaca.

Al ingresar pesd The Ibs. parecia apudaments
enf ¢ v alge distréflice con disereta Clanosis
peribucal ¥ en las  extremidades superiorez,

T

je intercostal ¥y subesternal. Ruides  car

taquicardicos. El r=to del  examen I
estuve dentre dde Hmites normales,

En la evolucién mantiene o mismo comdoe
que  al ingreso, pero con pecas  variacienss
El procezo inflamatorio pulmonar e awmentd s
presentd elesac
do nunea de 385 °C,

b ] constata L
vers,

Higwr varivs por
tres semanas de su ingreso,

[T RIS TR S DU HEE D

wanegalin v disoea =g

s e apnea v falleee o o

o= ddiaz antes se le habia realizado ECG
iFig., 1 en ] que ze informa: Ritmo zinu=al.
Frecuencia auricular ¥ ventricular alrededor de
130 por minute. Tnervale PR: 012" Intervalo
GRE: 0077,

Onda & en 0 N, v DU On
mii=mas  derivaciones,

Onda P puntizguda on i B abF oy al’f..

Eximencs complementarios:  eritroscdimentas
cidm 47 mm, Yarios hemocultives negatives. He
mograma con ligera anemia, Conteo diferencial
dentre de limites normales, Serologia negativa,
Orina =in alteraciones al igual que el iono.

Xoen

pFA,

Autopsia T2A01 realizada  dentro de una
hera del fallecimients, Talla 52 em. Peso 2790
e, Circunferencia cefdlica; 36 cm: la tordcica
31 em v la abdeminal 31 cm,
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El cstuilio macessedpive e Jos viseoras mios
traba  pocas  alteraciones, sungue alge  di=mi-
nuidas sde pese promedio para esta edad. Lo-
pulmones mostreron  evidencia de  broneonewme
i ¥ edem,

Fl corazin pead 60 gz estande aumentade de
tamano. El epicardio ern de color  pesadessvio
lieeo econ marcado pronunciamientn de los va

wus  eopunarios, los cuales  presentaban  pspects
s ¥ consistencia dura, =obre todo la rama
de la arteria coromaria  bsguicrda

Lo= miisculos papilarcs ¥ columnas carnoesas
aparecian  engrosadas, siendo  mis oatensibles
las del ventriculo imguierds, en cuve lugar el
endocardic  tenia  discreta  eoloracién  blanco
srisdcea.  El espesor  del  ventricule  euierde
wadin 1,3 em v 08 em ol el ventriculo
reclis.

la circunferencia de o vilvala  iriciispid
midis 4 em ¥ 33 em la mitral, siends ambas
al, Las circunferencias del tron-
ca de la art ar ¥ aorla, midieron
25 em vy 2 respectivamente,  El - foramen
ovale estaba ocluido. No se observé npingin
tipo de malformacién septal ni valvalar. Tam.
poce  habian alteraciones en cusnte al origen.
direceifn ni trayects vascular

de aspecto o
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Fig. 2. -La rama descendente de lo urteria eoramaria  fapufendis presenta gipecks
SEM et

El higade pead 180 pre<entando  mareada
verngastion  lifusn.

Hiswoligivamente s obarrvd deposi ile
valvio en las paredes de casi todas Jas arerias
e s diferentes  drgancs, asi comoe en los
catiplios linfiticos v tejids celular subeutdnes,

La calcificacidn en los vases coronarios y del
cidocardio, era notable (Fig, 3b. Algunas arte
riolas de los nddulos del baze, la mostraron
TFiz. 30, asi eceo en los rifones ¥ tejido pe-
riadrenal (Figs. 5y 6h En el pdncreas, gan-
elivs linfiticos ¥ tejide celular subeutdnes, se
obeervd en las pequedas arterias (Figs, 7, &
v,

El drgane mds afectado fue el pulmén, donde
Ina viewns mostraron severa caleificacién en gran
aimers de ellos, dando lugar a la oclusitn Jde
su ue. que fue In cousante del cuadro final
il aste midio (Fig, 100

=S¢ hicieron corles seriados parn realizar el
catidio de laz glindulas paratiroideas v ¢stas
= enesitoaron dentro e Hmites normales; en-
contrindose  caleificacion  en  Jus  arteriaz  de
la glindula tiroides (Fig. 11). En ¢l higade
iaban tomadas algunas arterias en  cspacios
le=. Noo se pudieron constatar estas alte-
racienes en el encefalo,

A todos loa cortes se les realizaron coliraeio
nes e Von Kossa, Acido paridadiva ale =Sebalf,

RO P,
SeericuweredOerupne. 1974

Yerboeff contrastads con Yan Cieeson v hem-
tenilina v eosina.

Lo dlegisitos i calein =¢ enconboaren -
dos en o clastica “aterns, invadiznde a veces
la tanica media. En algunas arterias sile o
veian las deposiciones de caleio en la eld<tica

interna  ocluyends  tedo el vass,  Frecuente

mente s acompanaron de marcada  peolifera-
cion [ibroblastica de la intima. ocasiongedo |4
wwial oclusicon de la Tz sascular,

COMENTARIOS

La ecaleificacidn de las arterias en estos
ninos, difiere de la del adulte, en que en
estos, la enfermedad artericescleritivn o=
en los afos avanzados de la vida v apa-
reCe GO t‘ll&t‘lrﬂ ﬁmlln(lﬂ.]'iﬁ g[‘-n(\-rafrnru-
te a la aleromatosis, mientras que en los
nifios, el hallazge de calcio en la liming
elistica interna, es el primer cambio arte-
rial reconocible.®? Se han publicado caso:
de nifios'® entre 20 dias de nacidos v 7
v medio meses de edad. en los que se als
servd una severa  alteracion  conganita,

consislente en gran proliferaciin filioblis-
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Fig. Z.—Adrteria coranaria con engrosamicnto fibrobldastico de la Enn'mu_(-r depisitos
de calcio en la eldstica interna. Hematoxiling v eosina 250,

Fig, 4~ Micraforogralia del baze con nna arteria caleificada, Hematoxiline ¥
coxina 1,

48100 R.C.P.

Serricusne-OcTunme,
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Fig, 5. orte de rifian. En o extremo inferior derecho se wrweshoe ppa acieeio sl
ciffeada. Ferkoeff-Fan Giesson 0 230

Fig, 6—Microfotograjia de pequeias arterins en o tejido periadrenal, evidencidin
dase calfeificaciones en fa eldstica interng, Hematoxiling y cosing W L,

rRCP 441
Seeticusne-DOeyunne,. 1974



Fig. 7—Una arreria pancoéatica con camibios similares o los oo las arterigs core
unring.  Hematoxifing v eosine = 1,

Fig, 8.—Ganglie finfirco mesentérico. En el

extrema inferior derecho hay wna arieria con

aclusion total de s fuz por o calcificacion,
Hemarovilinae v rosfng ]

182 R.C.P.
- Seericupne-Oerysne, 1974



Fig. 9. —Microfotografia de un fragmente de

piel, Kn el tepida eefular subenpdnes e cncpen-

fra nng arteria con extensa deposician de cal-

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

Fig. 10.—Tres arterias del pulman con deposicieon de caleio en la eldstica interna ¥
praliferacian fibroblastica de o fngima, Hematexiling v eosing 3,



Fig. 11 -Glindula tireides. Calcificacion de una arteria mediana. Hematoxiling ¥
eosina ¥ 110

tiea endoartevial. pere zin lener lesiones
de otro lipo.

La casi totalisdad de los casos reportados
lan sido hallazgoz de autopsiaz, aungue
en dos de ellos?® las calcilicaciones arte-
riales pudievon ser detectadas en vida por
estudio radiogrifico, hasta ahora, inico
medio de diagndstico para esta afeccion.

Fl fallecimiento de estos nifios puede
acurrir por insuficiencia cardiaca conges-
tiva. a veces fallecen siibitamente, en oca-
siones en cuadroe de cor pulmonale agudo,
volno ¢ nuestro caso y se han reporiado
varios, en los que la muerte ha sido por
infarto del miocardio,® ya que existia
severa toma de las arterias coronarias,
siendo éstas por lo general, las mas afec-
tadas®"i1015383830.2 giepigndole en orden
los pulmones v rifones. Ocasionalmente se
hat visto caleificaciones en las arterias
femoral v popliteas.?

Fn ¢l estudio analitico de todos los ca-
=05, vemos que la gran mayoria de estos
pacicnles son muy jovenes. algunos enlre

i

horas y semanas de nacidos, lo que hace
pensar légicamente que las lesiones exis
tian antes del nacimiento y se corrobora
al haberse encontrado también en felos

Clinicamente, la aparicién brusca de
una dificultad respiratoria, es lo habitual.
acompafada o no de cianosis. Puede acom-
paitarse de manifestaciones gastroinlestina-
les, como vomitos, regurgitaciones y re
chazo a los alimentos,™ sin embargo ol
sistcma nervioso ha sido poco afectado.

La ectiologia de la calcificacion avle-
rial generalizada en la infancia, aun per
maneee oscura. En algunos casos se ha
debido a la administracion de grades
dosis de vitamina D; la presencia Je
trastornos renales, infecciones,® hiperpla-
sia de las glindulas paratireideas con tvas
tornos Gseos'® ¥ el factor alérgico™ estu-
vieron presentes en olros.

Stryker'® ha deserito perfectamente un
grupo idiopdtico. en el cual, después de
una amplia revision de lodos los casos de
la literatura mundial, no pude  hallarse

R.C.P
SeppigunnceOcruore. 1874



carpelacion con los factores anles mencio-
vadaz,  Posteriormente, la  casuislica ha
amenlado 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 trastornos renales.

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

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

SUMMARY

comprendieron: caleio, foslore inorginico
sanguineo, 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 literature review. Kev Cub Ped 46: 5, 1974

The second case reported in Cuba of systemic 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 1unica intima vasoram,
which sometimes occludes the vascular lumen, is observed.

RESUME

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

On présente un cas de calcification artévielle idiopathique géneralisée chez un enfant de 9
semaines. Cétait le deuxiéme cas & Cuba. On met & jour la lintérature 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 Tintime, occluant la lumitre vazeulaire,

PECIME
-2

Meflx Capranay o., X Hrmonatageckas o000@MeHAAY APTeDEANRHAS KAND-
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TYPH.Rev Cub Ped 46: 5, 1974.

cayuall ExpmonaTideckoR oSo0meHEHOR aprepEamsEOl KawnIE-
JERGONE ¥ pedeExa 9 EeNeNh DPORNGHESR, ABAANIEMOA BTODHM, O KEOTODOM HMe&-
aTcn coemefEe Ha Kyde. [IpoBOOETCA DepecMOTP EamEoHanEAoR B wmpoBol
XETEPATYIH E OTMEYASTCA COOTEETCTEHE OUHAPYREeHHHXY ADTEDHANEHHX OO
HEER, ®OTODHE HAaXONATCA TAABHNM ODOpasoM B BHyTpeHAReR snacTHYAOR B B
cpenHel TyEERe. (ONDROBpPEMOHAD ercd fEOpISEACTEISCKAR npom;:in-
Eu n:moro CHOA, NT0 SANYOOIWBAST B HEKOTODHX CEYYaAX COCYIEC

Seerricuser-Cleruane, 1974
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