62

NOTAS CLINICAS

Calcificacion arterial idiopatica de la infancia:
diagnoéstico post mortem de un recién

nacido prematuro
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INTRODUCCION

La calcificacion arterial idiopatica de la infancia (CAID
es una entidad congénita, extremadamente rara, trans-
mitida con una herencia autosémica recesival. Se carac-
teriza por la proliferacion de la capa intima y por la pre-
sencia de depésitos de calcio en la lamina interna elds-
tica de las principales arterias'3, y debe ser distinguida
de la enfermedad arterial de las cardiopatias congénitas
y de los depésitos metastasicos de calcio provocados
por enfermedades renales o por la hipervitaminosis D?.

Su presentacion clinica varia desde la muerte fetal in-
tratitero’ a ocasionales supervivencias prolongadas?, pe-
ro en la mayoria de los pacientes la muerte sobreviene
antes de los 6 meses de vida y el diagndstico se obtiene
gracias a la practica de una autopsial. Las formas graves,
debido a la disfuncién miocardica ocasionada por el da-
no de las arterias coronarias, suelen manifestarse con
parto prematuro o hydrops fetalis y, finalmente, con el
fallecimiento en el periodo neonatal®.

En la literatura se recogen poco mis de 100 referen-
cias® a pacientes con esta patologia, siendo excepciona-
les las publicaciones en lengua espanola de casos de
CAII®8. En este articulo se realiza la descripcion de un
nuevo caso, correspondiente a un recién nacido prema-
turo fallecido a las pocas horas de vida y cuyo diagnos-
tico se realizo mediante estudio necrépsico.

OBSERVACION CLIiNICA

Un recién nacido varon, de 650 g de peso, fue admi-
tido en la unidad de cuidados intensivos neonatales de
nuestro hospital después de un parto vaginal en la se-
mana 27 de gestacion. Se trataba del séptimo embarazo
de un matrimonio consanguineo, que referia el falleci-

Figura 1. Imagen de la ecografia prenatal practicada al
paciente, en la que puede apreciarse la existen-
cia de polibidramnios.

miento de uno de los recién nacidos anteriores en las
primeras horas de vida por causa desconocida. La ges-
tacion actual habia cursado sin otras incidencias que la
deteccion de polihidramnios en una ecografia prenatal
(fig. D.

El paciente habia presentado asfixia al nacer con una
puntuacion en el test de Apgar de 2 y 5, al minuto y los
5 minutos, respectivamente. La hipoxia, y la acidosis
consecuente, fueron resistentes a todas las medidas te-
rapéuticas, produciéndose el fallecimiento a las 10 horas
de vida. Durante su estancia en la unidad de cuidados
intensivos neonatales se practico una radiografia de t6-
rax en la que pudo apreciarse la existencia de cardio-
megalia (fig. 2). Antes del fallecimiento del paciente no
se consigui6 realizar un estudio ecocardiogrifico.

El examen necrépsico no mostro evidencia de malfor-
maciones externas ni de alteraciones macroscépicas sig-
nificativas tras la apertura de cavidades. En el estudio
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histologico se observaron los esperados signos de pre-
maturidad, mas acusados en pulmones y rinones, desta-
cando ademads la existencia en las grandes arterias (aor-
ta, cardtida, subclavias, mesentéricas, renales y pulmo-
nares) de un importante engrosamiento y fibrosis de la
intima vascular, con extensos focos de calcificacion en la
lamina interna eldstica. Estos fenomenos eran también
muy patentes en las arterias coronarias en las que se
apreciaba una llamativa disminucién del calibre de su
luz (figs. 3A-D).

COMENTARIOS

Desde que fue descrita por primera vez por Bryant y
White en 1901, es muy poco habitual la comunicaciéon
de casos clinicos de pacientes con CAII por tratarse de
una entidad rara y con manifestaciones clinicas poco es-
pecificas que dificultan su diagndstico en vida. Excep-
cionalmente infrecuentes son las referencias que pueden
recogerse en la literatura médica en lengua espanola®s,
a pesar de que el conocimiento de esta patologia per-
mite aclarar el motivo de algunas muertes fetales intra-
utero y en el periodo neonatal precoz, que son consi-
deradas habitualmente como de causa desconocida.
Ademas, por tratarse de un trastorno congénito que se
1 su de-
teccion permite ofrecer consejo genético a las familias

transmite con una herencia autosémica recesiva

afectadas y establecer una estrategia de actuacion para
posteriores embarazos. En el caso que presentamos no
es descabellado suponer que uno de los hermanos ma-
yores, que fallecié también a las pocas horas de vida,
presentaba el mismo trastorno que no pudo ser catalo-
gado al no realizarse estudio anatomopatolégico.

En la mayoria de las ocasiones la confirmacion diag-
nostica s6lo puede establecerse después de la practica
de autopsia'® y, como sucede en nuestro paciente, las
anormalidades histologicas son caracteristicas, observan-
dose disminucion de la luz arterial debida a la prolifera-
cion fibrosa de la intima3” y a la deposicion de calcio-
2, con afecta-
cion generalizada de las arterias de mediano y gran

hidroxiapatita en la lamina elastica interna

tamafo, exceptuando las del sistema nervioso central’.
El examen ultraestructural de las arterias muestra espi-
culas de hidroxiapatita con fibras eldsticas y coligenas,
células musculares y depésitos de hierro!. Se ha resena-
do también la presencia de calcificaciones en localiza-
ciones extravasculares como tejido adiposo, rifones y
regiones periarticulares'!"13 que en algunas series llegan
a observarse en casi la mitad de los pacientes!!.

Este trastorno se inicia en el periodo intrauterino y se
desconoce el defecto bisico, aunque la mayoria de los
autores estan de acuerdo en que la principal alteracion
subyacente es un anormal metabolismo de la elastina'?.
También se han sugerido como posibles defectos basi-
cos la existencia de una deficiencia de pirofosfatos y de
un metabolismo alterado del hierro!3.

Figura 2. Imagen de la radiografia de torax realizada al
paciente durante su estancia en la unidad de
cuidados intensivos neonatales, en la que pue-
de apreciarse la existencia de cardiomegalia.

Figuras 3A-D. Estudio histologico. A) Arteria coronaria:
hiperplasia fibrointimal con calcificacion
difusa de la membrana eldstica interna
(flecha). B) Pulmon: fibroesclerosis y cal-
cificacion de arterias bronquiales y yux-
tabronquiales (flecha). C) Rinon: esclero-
sis de la intima con depositos de calcio di-
Jfuso en arterias intralobulares (flecha).
D) Arteria carotida: hiperplasia fibrosa y
esclerosis de la intima con calcio dibu-
Jando la limitante eldstica interna (fle-
cha). (Tincion HE, X 140.)

Aunque la manifestacion clinica fundamental de este
proceso es la insuficiencia cardiaca de rapida instaura-
cion y de evolucion fatal, debida a la disfuncion mio-
cardica ocasionada por la oclusion de las arterias coro-
narias, en aproximadamente un 15% de los enfermos
estas arterias no se ven afectadas!' y el espectro de
manifestaciones clinicas varia desde la muerte fetal in-
tradtero hasta ocasionales supervivencias prolonga-
das*. Las formas severas, como ocurrié con nuestro pa-
ciente, suelen manifestarse con parto prematuro y
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muerte en el periodo neonatal precoz por insuficiencia
cardfaca’. En el perfodo de lactancia la CAIT puede pre-
sentarse con signos de fallo cardiaco congestivo, dis-
trés respiratorio o hipertension arterial, debida a este-
nosis de las arterias renales®. Los cuadros de inicio tar-
dio son raros y suelen reflejar una variante menos
grave de este trastorno.

Cuando el paciente sobrevive a las primeras horas de
vida, el diagndstico puede sospecharse por la presencia
de calcificaciones arteriales o de localizacion extravas-
cular en las radiografias simples!®!3, aunque, como su-
cede en el presente caso, no es habitual que puedan ob-
servarse ya en el periodo neonatal. La ecografia y la to-
mografia axial computarizada pueden ser utiles en casos
dificiles, mostrando siempre la biopsia de una de las ar-
terias afectadas los cambios caracteristicos. El metabolis-
mo del calcio es siempre normal, pero como se ha co-
mentado antes, puede detectarse una deficiencia de pi-
rofosfatos.

El prondstico es habitualmente muy malo, aunque se
han publicado recuperaciones espontineas en pacientes
tratados con farmacos de la familia de los difosfonatos,
capaces de reducir la resorcién ésea®101 y que han de-
mostrado utilidad en los procesos mas leves, pero que
en gran parte de las ocasiones no pueden prevenir la
progresion letal de la enfermedad oclusiva vascular, a
pesar de disminuir el grado de calcificacion de las arte-
rias. En cualquier caso, en aproximadamente un 80% de
los casos descritos, la muerte sobreviene dentro de los
primeros 6 meses de vida!, siendo la edad media al fa-
llecimiento de 4,2 meses en una serie de pacientes ob-
tenida de la revision de la bibliografiall.

Cuando existe una historia familiar llamativa, es posi-
ble el diagnostico prenatal mediante ecografia en los pa-
cientes con afectacion severa en el periodo intrauteri-
nol4, Desgraciadamente, en nuestra familia la causa del
fallecimiento del hermano previo era desconocida y el
polihidramnios observado en la ecografia prenatal no
pudo ser correctamente valorado. Por eso, queremos lla-
mar la atencion sobre la necesidad de que los casos de
fallecimiento en el periodo neonatal precoz sean valora-
dos por patodlogos expertos en descartar trastornos de
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origen familiar, especialmente cuando existe polihidram-
nios, hydrops fetalis o sospecha de fallo cardiaco en el
recién nacido fallecido.
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