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Resumen:

~ Nifio de 7 afios de edad con un sindrome
de inmunodeficiencia con colangitis escle-
rosante primaria y sindrome de mala absor-
_cién, glomerulonefritis membranoproliferativa
acompanados de fragmentacion y caicifica-
cion de la lamina elastica interna, y prolife-
-racion de las capas intimas en arterias de me-
diano calibre con oclusion de la luz vascular.
Los vasos sanguineos afectados, estaban pre-
-dominantemente ubicados en timo, arterias
coronarias, bazo, ganglios linfaticos y tracto
intestinal,

Todos los hallazgos morfolégicos y bio-
guimicos son compatibles con la entidad
individualizada como ‘‘Calcificacién arterial
“idiopética de la infancia”. Se arribé a dicho
diagndstico mediante los estudios post-mor-
tem, siendo excepciones los casos que se diag-
nostican durante la vida (6).

Introduccién:

El primer caso descripto de “Calcificacién
_arterial idiopatica en la infancia”, fue publi-
cado hace casi 90 afos (1), y desde entonces,
se han observado asociaciones entre otras
—enfermedades y el sindrome mencionado.

Estas son: la hipervitaminosis D, anoma-
I[fas congénitas cardiacas y de los grandes
~vasos, enfermedad renal avanzada y un gru-
po idiopatico (2), al cual pertenece el caso
presentade a continuacion. Se describe una
“calcificacion arterial idiopatica en un nifo
de 7 afos de edad, como hallazgo post-mor-
tem, asociado a un sindrome de inmuno-
~deficiencia, concomitante con colangitis es-

clerosante, glomerulonefritis membranopro-
liferativa, congestion y edema pulmonar.

Caso Clrnico:

Un nifio de 7 anos de edad, fue internado
en el Hospital Privado, por edemas generali-
zados, depresion de la conciencia, delirios y
vomitos,

Habia nacido de parto normal, sus padres
eran sanos y un hermano habia fallecido de
insuficiencia cardiaca de etiologia ignorada.

El paciente tenia una internacion previa
en otro hospital (antes del afio de vida), mo-
tivada por vomitos, deshidratacion, desnutri-
cién de segundo grado y lesiones en piel.
Durante esa internacién y, en otras en afios
posteriores, se le detectd un sindrome de in-
munodeficiencia y repiti6 en varias oportu-
nidades anginas rojas, otitis y episodios de
diarrea. Se le practicé una biopsia de intes-
tino delgado que mostré atrofia leve de
las vellosidades y una de piel, que fue inter-
pretada como compatible con pénfigo.

Durante los afos siguientes, presentd
higado agrandado de tamaro, ascitis, circu-
culacion colaterai, y se detectdo un soplo
sistélico en mesocardio.

Los valores de hemoglobina no supera-
ron los 10 gro/o, durante su enfermedad.

En 1980, se acentud su astenia, negdndo-
se a alimentarse, persistiendo la diarrea, con
elevaciéon de las enzimas hepaticas.

En la internacion final, el paciente pade-
ci6é varios episodios de hemorragia digestiva,
falleciendo por dificultad respiratoria,
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Hallazgos Patologicos:
Descripcion macroscopica:

El corazén pesé 80 gr (para un peso pro-
medio normal, para esa edad, de 110 gr),
de forma y tamafo conservados, sin altera-
ciones en endocardio ni miocardio.

Del abdomen se aislaron 4 | de liquido as-
citico cetrino. El higado pesd 750 gr, siendo
su color verde intenso, evidenciando nédulos
en la superficie de corte de hasta 2 ¢cm de
didmetro. El bazo pesé 250 gr, y presentd
un infarto en cara superior de 3 c¢cm de dié-
metro. El eséfago dejé ver vasos dilatados
en el tercio inferior. EI timo era de tama-
Ao normal, con un peso de 20 gr.

Descripcion microscopica:

El hallazgo mas importante se encontrd
en las arterias de mediano calibre (timo,
bazo, ganglios linfaticos, intestino y arterias
coronarias), que presentaban fragmentacién
de la capa elastica interna y calcificacion.
En algunas de las arterias se evidencid marca-
da proliferacion de la capa intima hasta ocluir
la luz vascular produciendo infartos, ejempli-
ficandose en el bazo. (Fotos No. 1, 2y 3).

Foto Nro, 1: BAZO: Arteriocla con precipitados célcicos linea-
les y discreto espesamiento no concéntrico de la capa intima,

Ademas, se reconocio en higado la presen-
cia de una cirrosis biliar secundaria, con pro-
liferacion conectiva marcada, ademas, en in-
testino delgado, las vellosidades eran gruesas
Y cortas.

El examen del resto de los érganos, no de-
mostro alteraciones apreciables, a excepcion
del rifidon, donde los glomérulos evidencia-
ban aspecto lobular y asas capilares engro-
sadas con aumento de la matriz mesangial
y espesamiento de membranas basales (glo-
merulonefritis membrano-proliferativa).

Foto Nro. 2: BAZO: Arteriola con fragmentacién de la cape
eldstica interna y calcificacion parcial.

Discusion:

La distribucion y aspecto histologico de
estas lesiones arteriales, son similares a la
calcificacion arterial idiopatica de la infan-
cia.

Las caracteristicas inusuales de este caso,
incluyen la presencia de un sindrome de in-
munodeficiencia asociado a colangitis escle-
rosante primaria y sindrome de mala absor-
cidn, con glomerulonefritis membranopro--
liferativa.

Desde el punto de vista etiopatogénico,
las calcificaciones arteriales en la infancia
pueden ser divididas en cuatro grupos: 1)
hipervitaminosis D; 2) anomalias congé-
nitas de los grandes vasos y el corazén; 3)
calcificaciones metastasicas con enferme-
dad renal y 4) grupo idiopatico (3).

Debido a los estudios bioquimicos y post-
mortem, el caso presentado puede ser in-
cluido en el grupo de la forma idiopatica.

-

Foto Nro. 3: BAZO: Arteriola esplénica con marcada prolife
racién de la capa ntima, calcificaciéon y oclusién, :
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“Morfoldgicamente, las lesiones son simiiares
en todos ellos, es decir, deposito de calcio

en la membrana elastica interna y prolifera- t
“cion fibrosa de la capa intima (3).

En la calcificacion arterial idiopatica de 2.
la infancia, la mayoria de los casos se diag-
nostican en la autopsia, ya que la enferme- 3
dad no es bien conocida, los sintomas son -

_dificiles de interpretar y el curso de la mis-
ma es muy agudo (los nifios fallecen antes 4,
del primer afio de vida), (4). Tampoco de-
_muestran alteraciones bioquimicas especi-
ficas (4).

Algunos autores como Meradji, sugieren 5.
-que la enfermedad es de comienzo intrau-
terino, en prematuros. Lamentablemente se .
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carece de informacion sobre la histologia

“placentaria de los casos publicados previa-

mente,

Etiologicamente, se

sugiere que podria

“ser un defecto en el tejido elastico en ia pa-
red de las arterias, provocando calcificacién
_y otros cambios (1); Field afirma, que la
alteracion primaria radicaria en la sustancia
intercelular de la capa media, mientras que
_Mc Kusick (5), ha incluido esta entidad den-
tro de las enfermedades hereditarias del te-
jido conectivo.
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