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HISTORIA CLINICA

Nifia de raza mestiza, de 9 afios de edad quien estuvo hospi-
talizada en 3 ocasiones en el Hospital Universitario del
Valle.

Fué admitida por primera vez en Abril de 1971 con historia
de cefalea intensa de 3 meses de evolucién, que no cedia a
los analgésicos comunes. Un mes antes habia estado hospi-
talizada en el Club Noel durante 8 dias por presentar vomi-
to, color amarillento de la piel y paralisis facial. Se le hizo
diagndstico de hepatitis y recibid tratamiento.

Una vez dada de alta del Club Noel la cetalea continuo, au-
mentando de intensidad, y se acompano de pérdida de fuer-
za de las manos y dificultad para la marcha, mareos y vomi-
to en proyectil. Dos semanas antes de su admisién al Hospi-
tal Universitario presentd cambios en la conducta.

El examen fisico en esta ocasion mostro una tensién arterial
de 110/80, pulso de 100/m, frecuencia respiratoria de 22.
Estaba afebril, Presentaba manchas café con leche en el to-
rax y cl abdomen. En el sistema nervioso central se observo
alteracion de la personalidad con agresividad y uso de pala-
bras soeces. Habia papiledema con hemorragia bilateral, pa-

ralisis del VI par y facial central derechos y disminucioén de -

la fuerza muscular; la sensibilidad superficial y profunda es-
taban conservadas, Se encontrd dismetria, adiadocosinesia e
incapacidad para hacer las pruebas dedo-nariz y talon-rodi-
lla. Los reflejos fueron dificiles de valorar, pero aparente-
mente no habia disminucion de ellos ni se encontraron re-
flejos patoldgicos o signos meningeos. Sin embargo, evalua-
da por Neurocirugia se le encontr6 rigidez de nuca, Brud-
sinsky y Babinsky bilaterales,
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CONFERENCIA  CLINICO-PATOLOGICA

Editora : Mercedes de Gaiter,, M, D,

Se le practicd un PPD que fué negativo; el leucograma fué
normal y el VDRL fué’negativo. El examen de liquido cefa-
lorraquideo mostro 54 eritrocitos, 14 mgrs. de proteinasy
una glucosa de 38 magrs; el cultivo fué negativo al igual que
el VDRL. La glicemia fué normal. En una radiografia de co-
lumna dorsal se encontré deformacién de los cuerpos y pe-
diculos de la 5a., 6a., 7a. y 8a. vértebras dorsales por com-
presion de su parte lateral izquierda. También se observo
una masa de partes blandas que no correspondia a aorta ni
corazon. La arteriografia braquial derecha reveld hidrocefa-
lia. Posteriormente se le practicd una ventriculografia cen-
tral, encontrandose un tercer ventriculo ligeramente au-
mentado de tamafio; el medio pasb lentamente al 4o0. ven-
triculo y a los 45 minutos se observo en la cisterna. Se le
practico entonces una derivacion ventriculo-atrial.

La paciente tuvo un post-operatorio satisfactorio y fué dada
de alta para ser readmitida pocos dias después para evalua-
cibén, encontrandose que habia recuperado la fuerza muscu-
lar; la marcha era mucho mejor que el dia de su salida y
también habian mejorado el lenguaje y la conducta. El exa-
men neuroldgico en esta oportunidad solamente mostrd un
ligero aumento de los reflejos osteotendinosos en los miem-
bros inferiores y persistencia de la paralisis facial. Se le prac-
ticaron 2 neumoencefalogramas observindose rechazo del
acueducto de Silvio hacia arriba y falta de llenamiento del
tercer ventriculo en su porcién anterior. Se le di6 de altay
fué controlada por consulta externa donde fué tratada por
varicela y bronconeumonia en Mayo vy Junio de 1971 res-
pectivamente.

En Febrero 8 de 1972 vino a la consulta externa por cuadro
gripal de 2 semanas de evolucidn, acompafiado de escalo-
frios, sudoracién, malestar general, tos paroxistica que pro-
ducia asfixia y cianosis de las manos y los pies, y dolor en la
espalda y en el pecho. La madre refirié que desde las Gltimas
4 semanas la nifia presentaba palidez, polaquiuria, oliguria y
orinas oscuras acompafiadas de anorexia, vomito, y dolor ti-
po “‘picada’” en hipocondrio derecho; ademés relataba fiebre
y escalofrios en las noches acompafados de sudoracion y
pérdida de peso (5 kilos). Al examen fisico la paciente apa-
rentaba estar cronicamente enferma y presentaba palidez de
la piel y de las mucosas y dolor a la puiopercusion lumbar.
Se le tomo una radiografia de torax observandose infiltrado
basal derecho moderado. Elleucograma mostro 5.600 leuco-
citos con 70% de neutrofilos, 21% de linfocitos y 9% de
monocitos. La hemoglobina fue de 7.9 grs. y el Ht de 24.
El parcial de orina mostrdé una densidad de 1.032, color
amarillo turbio ,PH 6.5, 450 mgrs. de albimina, 20-25 leu-
cocitos por campo, 105 a 200 eritrocitos por campo, cilin-
dros hemiticos 1x10 campos y sangre oculta marcadamen-
te positiva. El urocultivo fué negativo. Se continuo trata-
miento con antibidticos, pero regresé 10 dias mas tarde sin
haber mostrado mejoria y fué readmitida por tercera vez en
Febrero de 1972.



En esta oportunidad la madre relatd que ademas de los sin-
tomas anotados en su Gltimo control, la nifia presentaba di-
suria y dolor en columna cervical y dorsal. Al examen fisico
aparentaba enfermedad cronica grave, estaba febril con
38.50C de temperatura, pulso de 110/m., frecuencia respi-
ratoria de 32 y tension arterial de 120/80. Se observod ade-
mas edema palpebral y conjuntivas péalidas. El ritmo cardia-
co era regular y se auscultaba desdoblamiento del primer
ruido en foco mitral. El abdomen era ligeramente globuloso
y se palpo esplenomegdha, no habia hepatomegalia. El exa-
men neuroldgico mostro persistencia de la paralisis facial.

A su ingreso el nitrdgeno uréico fué de 16.5 mgrs, la creati-
nina de 1 mgr. y el urocultivo fué negativo. El leucograma
mostrd 10.500 leucocitos con 72% de neutr6filos y 28% de
linfocitos. La hemoglobina fué de 6.6 grs. y el hematocrito
de 28. Habia anisocitosis: T, poiquilocitosis: *, macrocito-
sis: T y el volimen corpuscular medio fu€ de 31. 4%.

La depuracidon de creatinina fué de 626 mgrs. en un volu-
men de orina de 24 horas (550 cc). Los hemogramas de con-
trol mostraron una disminucidén progresiva de la hemoglobi-
na con cifras de 6.4 y 6.3 y hematocrito de 19 y 18 respec-
tivamente. El extendido de médula dsca mosird buena celu-
laridad de ambas series, discreto aumento de plasmocitos,
ausencia de hemosiderina, megacariocitos y plaquetas nor-
males y fué informado como anemia ferropriva, que fue tra-
tada. El liquido cefalorraquideo fue normal. La mielografia
y la urografia excretora fueron informadas como normales.

La paciente fué tratada con antibidticos y largactil, y fué
dada de alta por mejoria.

Volvié a la Consulta Externa en Marzo de 1972 por presen-
tar dolores musculares en miembros inferiores, dificultad
para la marcha y vomito en dos ocasiones. Al examen la ten-
sion arterial fué de 120/80, pulso de 108/m, frecuencia res-
piratoria: de 24. Estaba febril, palida, con edema palpebml
principalmente del lado lquUCI‘dO y persistia la paresia fa-
cial v la esplenomegalia. Se observo dolor a fa pdlpduon del-
muslo izquierdo pero no habia cambios de volumen ni au-
mento de la temperatura a ese nivel. Tres dias mas tarde fué
vista nuevamente porque habia presentado hematuria fran-
ca vy un acceso de tos durante el cual habia tenido un espu-
to hemoptobico. El examen fisico revelo una paciente palida,
. con tensiéon arterial de 125/90, pulso de 116 y respiracion
de 18.

Se le tomd una radiografia de 1orax que revelé aumento de
la vasculatura pulmonar posiblemente debida a la compren-
sion de la masa mediastinal ya mencionada. La hemoglobina
fué de 6.6 y el hematocrito de 20. El parcial de orina mos-
trd eritrocitos todo el campo, una densidad de 1,007, pH
de 6, albimina de 226 mgrs 8 a 10 leucocitos por campo,
$ cilindros hialinos por campo y 2 cilindros granulosos por
preparacién. Un control de 24 horas mas tarde mostré igua-
les cambios pero habia un sumento en la albuminuria a 508
mgrs.

Se le transfundieron 270 cc. de globulos rojos empacados y
se le practicod una cistoscopia que fué normal. La paciente
no volvié al hospital hasta abril.de 1972, cuando consulté a
Urgencias con historia de edema generalizado de 8 dias de

evolucidn, polaquiuria, dificultad respiratoria progresiva hus-
ta la franca insuficiencia y acentuamiento de su oliguria. Al
examen se le encontr6 palida, sudorosa, muy inquieta con
una frecuencia respiratoria de 86/m. y abundantes esterto-
res finos bronquioalveolares humedos. Habia ritmo de galo-
pe con una frecuencia de 180/minuto.

La radiografia de téorax mostré cardiomegalia marcada con
signos de edema pulmonar, para el cual recibid tratamiento
sin obtenerse respuesta. Dos horas después de su ingreso a
Urgencias la paciente fallecio.

DISCUSION CLINICA

. Julio César Reyna
Departamento de Pediatria

Se trata de una nifia de 9 afios de edad quien durante los Gl-
timos 15 meses de su vida presenta signos y sintomas que
comprometen varios sistemas de su organismo. En la parte
inicial de su sintomatologia y signologia el sistema mas
comprometido es el nervioso central asociado a un hallazgo
de manchas café con leche en el torax y en el abdomen. Lo

~ mas sobresaliente en su primera hospitalizacién era una ce-
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falea progresiva de 3 meses de evolucion con pardlisis facial,
disminucién de la fuerza de las manos, dificultad para la
marcha, mareos, vomito en proyectil y cambios en la con-
ducta. Al examen fisico la paciente estaba afebril, con una
tensién arterial de 110/80, manchas café con leche en el to-
rax y en el abdomen, fondo de ojo con papiledema y hemo-
rragias bilaterales. Habia pardlisis del VIy VII central dere-
chos, dismetr{a, adiadocosinesia, rigidez de nuca, Brudzinky

y Babinsky bilateral. El liquido cefalorraquideo fué normal,
el PPD fué negativo. l.a arteriografia mostré una gran hi-
drocefalia y el ventriculograma un tercer ventriculo aumen-
tado de tamafo. La radiografia de columna dorsal mostro
una deformacién en los cuerpos y pediculos de la 5a., 6a.,
7a. y 8a. vértebras dorsales por una masa mediastinal.

Voy a discutir aquellas entidades que presentan manifesta-
ciones multisistémicas con compromiso ectodérmico, que se
han denominado facomatosis o displasias neuro-ectodérmi-
cas. Estas enfermedades son hereditarias en su mayoria,
transmitidas genéticamente con un rasgo dominante de pe-
netracion variable, por lo cual su diagnéstico algunas veces
es dificil aunque generalmente hay historia familiar. Los pa-
cientes combinan una serie de lesiones congénitas del siste-
ma nervioso central, de la piel y una amplia variedad de
anormalidades viscerales y somaticas. Estas entidades para
nuestro caso, son en primer lugar la esclerosis tuberosa que
se manifiesta basicamente por adenomas sebaceos en la cara,
dandole un aspecto de “‘piel de lija”, que esta paciente no
tenfa, y por un marcado retardo mental que el protocolo no
menciona en esta nifa. Yo vi 4 esta paciente en una oc asion
y era normal desde el punto de vista de desarrollo mental.
Esta entidad ademas se caracteriza por presentar convulsio-
nes, que esta pac iente nunca tuvo, y como en todas las faco-
matosis hay compromiso visceral con hemangiomas y tumo-
res mixtos que comprometen varios organos de la economia
como el rifion, higado, bazo, corazon, cte. Otra enfermedad
de este grupo es la de Von Hippel-Lindau o angiofucomato-



sis retiniana, que se caracteriza por presentar hemangiomas
de la retina, con frecuente desprendimiento de la mismay, -
quistes del cerebelo, médula espinal, rifiones, pancreas, hi-
gado, etc. Ninguna de estas caracteristicas encontramos en
esta paciente excepto que su fondo de ojo mostraba papi-
ledema y hemorragias bilaterales. Una tercera entidad es el
sindrome de Sturge Weber o angiomatosis encefalotrigemi-
nal, caracterizada por manchas vino “‘oporto”, que siguen la
distribucién del nervio trigémino y que también comprome-
ten el sistema nervioso central, La radiografia de crineo
muestra calcificaciones subependimarias o siguiendo los gi-
ros cerebrales.

También hace parte del grupo de las facomatosis la ataxia
telangiectasia que como su nombre lo indica se caracteriza
por presentar ataxia, telangiectasias distribuidas en diferen-
tes partes de la piel y gran susceptibilidad a infecciones, es-
pecialmente del tracto respiratorio, que nuestra paciente no
tenia. Por Gltimo tenemos la neurofibromatosis o enferme-
dad de Von Rechlinghausen que como las enfermedades an-
teriores tienen un compromiso multisistémico. En una revi-
sion «de 46 casos de neurofibromatosis hecha en el hospital
de nifos de Filadelfia y publicada en el Journal de Pediatria
de 1970, se encontrd que los signos y sintomas mas sobresa-
lientes de estos pacientes son: manchas café con leche y tu-
mores en el 72% de los casos; hay una historia familiar posi-
tiva en el 46%, lesiones del sistema nervioso central en el
26%; retardo mental y otra serie de manifestaciones que
hacen la enfermedad multisistémica. También hay compro-
miso vascular al cual me referiré posteriormente.

A esta paciente se le hicieron varios estudios radiolbgicos y
quisiera que el Dr. Chamorro nos lo comentara antes de se-
guir adelante.

Dr. Carlos Chamorro
Servicio de Radiologia.

Los examenes radiologicos que se le practicaron a esta pa-
ciente fueron numerosos y solo voy a mostrar las radiogra-
fias mas representativas. La primera radiografia de torax
fué tomada en Febrero 15 de 1971 y la Gltima en Marzo 24
de 1972, aproximadamente un afio después. Existe una ma-
sa localizada en la parte izquierda del mediastino, que en la
radiografia lateral se observa en ¢l mediastino posterior; no
se relaciona con el corazén o los grandes vasos y su contor-
no anterior estd en contacto con la traquea sin deformarla
ni comprimirla. En las radiografias siguientes se observa que
el tamafo de la masa ha permanecido estacionario durante
un aflo y esto descarta un tumor maligno tipo neuroblasto-
ma que ocasionalmente tiene esta localizacion. Tampoco
hay calcificaciones dentro del tumor lo cual también estd en
contra del neuroblastoma, tumor muy agresivo que da me-
tastasis al cranco, que no presenta esta paciente. La masa se
relaciona con la 3%a., 4a., ba., 6a. y 7a. costillas izquierdas,
las cuales muestran muescas en la parte superior e inferior
de sus extremos posteriores; también hay deformidades del
fado izquierdo de los cuerpos vertebrales vecinos, lo cual
veremos mejor en las radiografias de columna. Creco que se
trata de un tumor neurogénico, benigno, posiblemente un
ncurofibroma. Otra posibitidad seria la de un meningocele
intratoracico que a veces se asocia con la neurofibromatosis.
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Otro hallazgo importante en esta serie radiografica es el de
una cardiomegalia. El corazén es de tamaiio normal en las
primeras radiografias pero vemos que en la ultima ha aumen-
tado-en un 30%, con predominio de las cavidades izquier-
das. Llama la atencion la ausencia de congestion pulmonar
presente en las fallas cardfacas. En la radiografia de Junio
de 1971, se observan exudados basales bronconeumonicos
que desaparecen posteriormente.

Quiero hacer enfisis en la presencia de esplenomegalia dato
que solo consta en la historia a partir de su tercera hospitali-
zacién, En Junio de 1971 la punta del bazo aparece por de -
bajo de la reja costal. En esta radiografia la distancia entre
la punta del bazo y el diafragma es de 12.5 cms. En la 4lti-
ma’ radiografia tomada a esta paciente la distancia es de 14
cms. Vemos entonces que se trata de una esplenomegalia
progresiva. El higado es de tamafio normal. En las Gltimas
radiografias se observa una sonda que corresponde a la deri-
vacién ventriculo-atrial; su extremo inferior se encuentra a
la entrada de la vena cava superior a la auricula derecha lo
cual sugiere que su posicion es correcta.

Resumiendo, se encontrd un tumor mediastinal, cardiome-
galia y esplenomegalia progresivas.

Veamos ahora los examenes radiograficos del craneo y del
sistema nervioso central. Las radiografias simples del craneo
muestran separacion de suturas y signo de la plata martilla-
da, lo cual indica que hay una severa hipertensiéon endocra-
neana. En la placa lateral y en las sagitales se observa que la
silla turca es normal, sin calcificaciones lo cual descarta un
tumor intraselar del tipo de los adenomas o del craneofarin-
gioma. No se observan calcificaciones lineales en las circun-
voluciones cerebrales lo cual descarta el sindrome de Sturge
Weber mencionado por el Dr. Reyna.

En la arteriografia subclavia derecha se aprecia buen llena-
miento de la circulacion vertebral y carotidea derecha y lle-
namiento parcial de la carétida izquierda. Hay signos de hi-
drocefalia como son: estiramijento de las arterias cerebral
media y anterior, abombamiento de la arteria pericallosa en
la placa lateral, y rechazo hacia afuera de las perforantes.
La basilar y las arterias comunicante posterior y cerebral
posterior derechas estan localizadas normalmente. No hay
masas vascularizadas ni aneurismas. Debido al hallazgo de
hidrocefalia se procedi6 entonces a hacer una ventriculogra-
fia central, examen que consiste en colocar una sonda en el
3er. ventriculo e inyectar medio de contraste radio-opaco.
Este examen nos muestra el 3er. ventriculo enormemente
aumentado de tamafio y ocupado por una masa bien defini-
da, de contorno posterior convexo, que se rodea de medio
de contraste y que ocupa los dos tercios anteriores del 3er.-
ventriculo. Si aceptamos que esta nifia tiene neurofibroma-
tosis debemos pensar que se trata de un tumor de origen
glial posiblemente un astrocitoma, que se asocia con alguna
frecuencia a esta enfermedad. No creo que se trate de un
tumor maligno como ¢l glioblastoma multiforme por la evo-
lucion clinica. Este tumor esta produciendo la hipertension
craneana y la hidrocefalia debido a la obstruccion del aguje-
ro de Monroe que comunica los ventriculos laterales con el



3er. ventriculo. Descarto la presencia de un tumor del tallo
cerebral debido a que el 4o. ventriculo y el acueducto de
Silvio son de tamafio normal y la relacion de éste ultimo
con el dorso de la silla turca también es normal.

La radiografia de la columna cervical y dorsal nos muestra
nuevamente las deformidades de las vértebras D3, D4, D5,
D6, D7 y D8 observadas en las radiografias del torax. Se
aprecia festoneamiento de la parte lateral izquierda y ante-
rior de estos cuerpos vertebrales y parece existir aplasta-
miento de los pediculos del lado izquierdo. Esto sugierc
presencia de neurofibromas multiples de los nervios inter-
costales izquierdos.

1.a mielografia se practico para definir si la masa mediasti-
nal correspondia a un meningocele intratoracico. La masa
no se llené con el medio de contraste hecho que aclararia el
diagndstico; sin embargo, esto sucede cuando el pediculo es
muy estrecho o se tuerce y no deja progresar el medio de
contraste. No s¢ observd bloqueo del medio de contraste ni
ninguna alteracion.

En la urografia excretora vemos restos de medio radio-opa-
co en el canal medular y en las vainas nerviosas debido a la
mielografia anterior; también existe esplenomegalia. El ri-
fion izquierdo es mas bajo que el derecho lo cual puede ser
ocasionado por un tumor localizado por encima del rifion
izquierdo o por la esplenomegalia. La funcion renal esta
muy alterada y en la radiografia tomada 5 minutos después
de inyectado el medio se ve una eliminaciéon débil y no se
observan ni los célices ni la pelvis que ya debian estar dibu-
jados en este momento lo cual indica compromiso del pa-
rénquima renal. En placas posteriores la eliminacion sigue
siendo mala, pero se observa que los calices conservan su ar-
quitectura normal y esto nos descarta la presencia de tumo-
res intrarrenales.

Resumiendo los hallazgos radiologicos tenemos una neuro-
fibromatosis, una masa mediastinal que puede corresponder
a un neurofibroma y una masa intraventricular en el 3er.
ventriculo posiblemente un glioma. Cardiomegalia y esple-
nomegalia progresivas. Dafio de la funcién renal.

Dr. Julio César Reyna
Departamento de Pediatria.

Como habia comentado inicialmente, el sistema mas com-
prometido en esta paciente es el nervioso central, posible-
mente por una neurofibromatosis enfermedad multifacética
en su presentacién que se asocia a tumores y transtornos en-
docrinos a los cuales me referiré después, deformidades
Oseas, hipertension arterial, déficit neurologico, compromi-
so de nervios craneanos, meningiomas, astrocitomas y glio-
mas en general, glioblastoma multiforme, harmatomas y-
angiomas?. Ya el Dr. Chamorro afirmé que esta paciente ni
clinica ni radiolégicamente tiene lesién del nervio acustico,
frecuente en estas pacientes. El neumoencefalograma no
rauestra desplazamiento del cerebelo o alteraciones en la
porcidén petrosa del temporal y sblo inicialmente hay com-
promiso del VI par que después desaparece. Creo que esta
paciente tiene una lesion que esta bien definida en el neu-
moencefalograma, localizada en la linea media, que no
compromete €l 40. veniriculo y que compromete en forma
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severa el Ser. ventriculo. Creo ademas que el hipotilamo
también puede estar comprometido: esta paciente perdio 5
kilos y tenfa alteraciones en la regulacion de su tempera-
tura. Estas son puras especulaciones puesto que nunca se le
hizo un estudio especifico de funcién hipotalamica. Usual-
mente las lesiones hipotalamicas producen transtornos en el
desarrollo sexual segin se localicen anterior o posterior-
mente. Esta paciente aparentemente no tenia alteraciones
en su desarrollo sexual. También puede haber transtornos
en el equilibrio hidroelectrolitico por dafio en el sistema
neurchipofisiario o en sus nicleos hipotalamicos produ-
ciéndose una diabetes insipida, que esta paciente nunca tu-
vo, o secreci6én inapropiada de hormona antidiurética que
puede pasar desapercibida y que en algunas ocasiones se ma-
nifiesta por cefalea y vOmito que esta paciente tuvo en una
época de su vida.

Con esta sintomatologia y estos hallazgos a nivel central me
queda la posibilidad de plantear el diagnostico de un glioma
que estad ocupando el piso del 3er. ventriculo con posible
compromiso del hipotilamo. No hay alteracion de los ner-
vios craneales y como vemos en el neumoencefalograma el
40. ventriculo es normal por lo cual descarto lesiones del
tallo.

Esta paciente mejord de su proceso inicial neurolbgico al
implantarsele valvulas bilaterales para drenar ambos ventri-
culos. Luego aparecid una nueva sintomatologia que hace
mucho mas interesante este caso. Dos meses antes de su
muerte viene esta paciente con un cuadro gripal de dos se-
manas de evolucidon, escalofrios, sudoracién, malestar gene-
ral, tos paroxistica, asfixia, dolor en el pecho y en la espal-
da, Sin embargo, en esta misma consulta la paciente se que-
ja de que en el Gltimo mes tiene palidez, anorexia, vomito,
fiebre y escalofrio nocturno con sudoracion, pérdida de
peso, dolor en hipocondrio derecho, polaquiuria, oliguria y
orinas obscuras. Al examen se encontr6 una paciente palida,
que aparentaba enfermedad cronica, con pufiopercusion
lumbar positiva. Una radiografia de torax mostro infiltrado
basal derecho. Por primera vez la paciente se encuentra ané-
mica con una hemoglobina de 7.9 y un hematocrito de 24,
leucocitos de 5.600, neutrédfilos 70% , linfocitos: 21% mono-
citos: ' 9%. Un parcial de orina muestra 450 mgrs. de alblmi-
mina, sangre oculta positiva ++++, leucocitos de 20-25 por
campo, eritrocitos de 100-200 por campo, cilindros hemati-
cos: 1. El urocultive fué negativo. La paciente fué tratada
con antibiéticos. En su tercera admision ademas de la histo-
ria anterior habia disuria, dolor en la columna cervical y
dorsal y tenia una tension arterial de 120/80; estaba afebril,
tenia edema palpebral, persistia la paralisis facial y por pri-
mera vez se detecta esplenomegalia. El nitrogeno uréico y la
creatinina fueron normales; la hemoglobina habia bajado a
6.6 grs. y el hematocrito era de 28, los leucocitos de 10.500
con neutrofilos de 72%. La depuracion de creatinina fue de
71 milimetros por minuto por 1.73 mts2, ligeramente dis-
minuida si se compara con los valores normales para su
edad, pero no sugiere compromiso severo de la funcion
renal. El estudio de médula Osea, importante para el diag-
néstico diferencial, mostro una anemia ferropriva. La mielo-
grafia fué normal y una urografia excretora mostré el rifion
izquierdo mas descendido que el derecho. Otro urocultivo
fué negativo y se le'dieron nuevamente antibioticos.



Volvido a la Consulta Externa por dolores muscrlares en
miembros inferiores, dificultad para la marcha y habia vo-
mitado en dos ocasiones. La presion arterial era normal, -
estaba afebril, y tenia edema palpebral mas marcado en el
lado izquierdo, habia esplenomegalia y dolor a la palpacién
en el muslo izquierdo. Tres dias después volvid con hematu-
ria franca, tos y esputo hemoptdico; estaba palida y la ten-
sion arterial por primera vez estaba alta. La radiografia de
téorax mostrd aumento de la vasculatura pulmonar. La he-
moglobina fué de 6.6 grs. con hematocrito de 20 y el parcial
de orina continuaba patolégico con eritrocitos todo el cam-
po y albimina de 226 mgrs, a pesar de tener hipostenuria
por una densidad baja, leucocitos 8-10 por campo, cilindros
hialinos y granulosos escasos. Se le transfundié y en vista de
la hematuria se le hizo una cistoscopia que fué normal.

El 19 volvib con un cuadro.agudo de insuficiencia respirato-

ria y con historia de 8 dias de polaquiuria y oliguria. En Ur-
gencias se le encontraron signos de edema pulmonar agudo.

Todos estos signos y sintomas anteriormente mencionados
no indican un compromiso multisistémico ya que ademas de
las lesiones del sistema nervioso central hay compromiso
cardiopulmonar, renal y hematopoyético'y posiblemente
del sistema reticuloendotelial.

Desde el punto de vista cardiopulmonar esta paciente tiene
una masa paravertebral silenciosa, sin soplos, a la cual se le
atribuyd una oclusién de los grandes vasos para explicar la
congestién pulmonar que mostrd dias antes de su muerte.
Radiolégicamente esta masa es independiente del corazon o
grandes vasos. Tengo la impresidon de que ¢sta masa no es lo
suficientemente densa como para lamarla neurofibroma;
creo que es mas radioliicida, que esta llena de un liquido y
que posiblemente corresponde a un meningocele. Aunque
el radiologo dice que no hay compresiéon de triquea proba-
blemente ésta esté explicando la tos paroxistica con ciane-
sis y el esputo hemoptoico.

Respecto a la cardiomegalia, no creo que esta nifia tuviera
un cor pulmonale por que no tiene la sintomatologia y la
signologia del mismo; no ha habido hipoxia ni acidosis res-
piratoria, ni hay evidencia de hipertensién pulmonar. Aso-
ciados a la neurofibromatosis se han descrito rabdomiomas
y atn rabdomiosarcomas en diferentes érgancs de la econo-
mia y hay casas descritos de insuficiencia cardiaca por un
rabdomioma intracardiaco, que obviamente va a interferi
con la funcién de bomba del corazén; sin embargo, no hay
elementos de juicio suficientes para sustentar estg posibili-
dad. Una de las causas de insuficiencia cardiaca en nifios es
la derivacidén ventriculo-atrial y en nuestro caso llama la
atencién el hecho de que el corazdn empez6 a aumentar de
tamafio después de este procedimiento y por esto le atribu-
yo la insuficiencia cardiaca final.

Respecto al compromiso renal, desde hace mds o menos un
cuarto de siglo se habla de $ tipos de compromiso de la
neurofibromatosis a nivel del tracto urinario. En la primera
variedad, la neurofibromatosis compromete el sistema urina-
rio bajo, en forma de neurofibromas en la vejiga. Pueden pa-
sar dcsapercibidos o manifestarse por una hematuria asinto-
matica; usualmente, sin embargo, se produce obstruccion e
hidronefrosis. La segunda variedad es la hipertensiéon que se
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puede subdividir en dos categorias: una, causada por la aso-
clacion de neurofibromatosis con feocromocitomas. Se ha
descrito hasta un 25% de neurofibromatosis en casos de
feocromacitomas y hasta un 3%, de feocromocitomas en
pacientes con neurofibromatosis, o sea, que la asociacion
no es una mera coincidencia. Lo mas llamativo de estos ca-
sos sin embargo, es que no siempre se presentan con la hi-
pertension caracteristica y se han informado casos de hallaz-
go de autopsia. La tfercera variedad es el compromiso del
sistema arterial renal3-4-5, Hay una revisién de 13 casos
de neurofibromatosis de la arteria renal todos ellos con hi-
pertensién®. Varios autores franceses entre ellos Reubi y
Habib, describen las lesiones vasculares renales e€n pacientes
con neurofibromatosis y tratan de diferenciarlas de las lesio-
nes de la perjarteritis nodosa en la cual puede haber micro-
trombosis y nefritis focal y se manifiesta por hematuria.

Esta paciente tiene anemia ferropriva y esplenomegalia. En
la neurofibromatosis se ha descrito compromiso del tracto
digestivo con manifestaciones hemorragicas, y ésta seria la
Gnica posibilidad para explicar esta anemia.

Una colagenosis también podria explicar la esplenomegalia
y el compromiso multisistémico que tiene esta nifia.

En resumen, yo propongo los siguientes diagndsticos: una
neurofibromatosis o enfermedad de Von Recklingnausen
con compromiso multisistémico: a) en el sistema nervioso
central con un glioma en el piso del Scr. ventriculo; b) un
meningocele intratoracico; ¢} compromiso de bazo, rifion, y
médula espinal baja, y posiblemente del tracto gastrointesti-
nal. Asociado, asintomatico, un feocromocitoma no.

No puedo descartar una enfermedad difusa en el rifdn, una
- ) T d :
nefritis, que explicaria también el cuadro final de la pacien-

te.

Dr. Gildardo Agudelo
Departamento de Pediatria

Esta nifia fué muy bien estudiada por parte del grupo de
neurocirugia. Oigamos la opinidn del Dr. Levy.

Dr. Arnoldo Levy
Servicio de Neurocirugia

Quiero resaltar que las manchas “café con leche” no son si-
nénimos de neurofibromatosis. Existen pacientes con esta
enfermedad y sin las manchas cutaneas; en el sindrome de
Bourneville que es una displasia, también se observan man-
chas café con leche. Sin embargo, la paciente tenia manchas
caté con leche, compromiso del sistema nervioso central y
lesiones muy caracteristicas de la neurofibromatosis en las
costillas y en las vértebras donde se observaron concavida-
des. De manera que ella si tenia una neurofibromatosis.
Creo que su problema neuroldgico es relativamente claro:
Tenia hipertension endocraneana con hidrocefalia v los es-
tudios, que son excelentes, nos muestran un tumor en el 3er.
ventriculo, que como dijo el Dr. Chamorro, es posiblemente
un glioma. Exceptuando la obstruccién ventricular, el tu-
mor produce muy poca sintomatologia y se trata con una
derivacién para evitar la hidrocefalia, que a su vez produce
la sintomatologia. El signo de la plata martillada indica una



hipertensién relativamente crénica y la evolucion clinica de
afio y medio sugiere que es un tumor de baja malignidad. No
creo que sea necesario enumerar todas las lesiones que pue-
den asociarse a neurofibromatosis pero se pueden mencionar
tumores, heterotopias, harmatomas, estenosis del acueduc-
to, meningiomas, ependimomas etc. Desde el punto de vista
neurolégico, esta paciente tenfa un glioma de baja maligni-
dad y no creo que éste haya sido la causa de su muerte. La
nifia mejord y desaparecid el papiledema. Se murié por su
neurofibromatosis? Es improbable que haya hecho mas tu-
mores en el sistema nervioso central ¢ por lo menos, tumo-
res suficientemente grandes como para dar sintomatologia.
Se murid por neurofibromatosis periférica, considerando
como periferia al térax, el abdomen, las visceras, las arte-
rias, el sistema urinario, etc? Es una posibilidad muy impor-
tante para considerar. En general la neurofibromatosis cuan-
do ataca el sistema nervioso central ataca también la perife-
ria y viceversa, pero esto no es lo usual. Su causa de muerte
pudo ser una complicacion de la derivacién auriculo ventri-
cular. Entre las complicaciones de la derivacién esta la obs-
truccién de la valvula que en esta paciente no ocurrié; des-
prendimiento de parte del tubo; trombosis de la cava supe-
rior, vaso donde esta colocado el cateter; endocarditis, y fi-
nalmente bacteremia por gérmenes no patdgenos como el
estafilococo albus. Creo que la muerte de esta nifia se debe
a fendmenos tromboembédlicos asociados a una bacteremia.
Hubo un deterioro progresivo en sus condiciones generales
con anemia severa, pérdida de peso,esplenomegalia, hizo
una bronconeumonia y el cuadro final es facilmente expli-
cable por multiples microémbolos, aunque en estos casos la
hematuria generalmente no es macroscdpica y hay albumi-
nuria. Esos episodios raros de cianosis, tos hemnoptoica y
disnea son manifestaciones de los microémbolos pulmona-
res, responsables también de la hipertensién pulmonar y la
insuficiencia cardiaca final.

En conclusion, yo creo que esta nifia tenia una neurofibro-
matosis asociada a un glioma de baja malignidad en el 3er.
ventriculo y una bacteremia con fenémenos tromboémboli-
cos, que nos explica la esplenomegalia, los transtornos rena-
les, la hipertensién pulmonar y la insuficiencia cardiaca
congestiva. Puede tener neurofibromas en otras partes. No
creo que la lesidn del pulmédn sea un meningocele por-
que precisamente la mielografia se hizo con ese fin y lo des-
cartd.

Dr. Gildardo Agudelo
Departamento de Pediatria.

El servicio de Urologia participé en el manejo de esta pa-
ciente. El Dr. Mendoza estuvo esa vez con nosotros y qui-
siera oir sus comentarios.

Dr. Lupi Sergio Mendoza
Servicio de Urologia.

Siempre pensamos que la lesidn era nefrologica y no urold-
gica. Desde luego que la cistoscopia fué interpretada como
normal rio encontrandose nada que explicara los sintomas
urinarios bajos. Los estudiantes deben saber que los trans-
tornos en la miccion pueden deberse a problemas neurogéni-
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cos, lo que se llama vejiga neurogénica, muy posible en esta
nifia con transtornos en el sistema nervioso central y en la
médula. De manera que si la vejiga es normal, estos sintomas
urinarios bajos pueden ser consecuencia dé su lesiéon nervio-
sa central. Por lo demas estoy de acuerdo con la discusion
planteada sobre el problema neurologico de esta paciente.

Dr. Gildardo Agudelo
Departamento de Pediatria

El Dr. Falabella también fue llamado en Interconsulta por
la anemia severa de esta nifia; quisiéramos que opinara sobre
el problema hematologico.

Dr. Francisco Falabella
Servicio de Hematologia

He vuelto a revisar la placa y no encuentro nada diferente a
lo ya mencionado. Hay un aumento de plasmocitos maduros
lo cual sugiere la posibilidad de infecciones bacterianas cro-
nicas, tuberculosis o micosis. La médula es hipercelular con
aumento de los elementos de la serie mieloide con madura-
cién normal. La serie roja también es normal al igual que los
megacariocitos y las plaquetas. No hay hemosiderina y esta
puede haber sido una de las causas de la anemia. No creo
que el proceso sea hemolitico.

DISCUSION PATOLOGICA

Dr. Carlos Cuello
Departamento de Patologia

Al examen exterior del cadaver se encontré edema modera-
do en regiones pretibiales y severc en regiones palpebrales.
Al abrir el abdomen se encontraron 300 cc. de liquido a-
cuoso, cetrino, en la cavidad peritoneal. Se encontré liquido
de igual aspecto en ambas cavidades pleurales, en cantidad
de unos 100 cc. de cada lado. A continuacién la Dra. de
Gaiter comentara los hallazgos neurolégicos y posterior-
mente me referiré al resto de los hallazgos de la autopsia.

Dra. de Gaiter
Departamento de Patologia

Ya en el protocolo se describio la presencia de manchas “‘ca-
fé con leche” diseminadas en todo el tronco. Estas manchas
eran muy bien delimitadas,hiperpigmentadas y también es-
taban presentes en las extremidades inferiores. En la cavi-
dad toracica se encontré un tumor fusiforme que ocupaba
el nervio frénico izquierdo a la altura del arco aortico, que
media 2 x 1 cm. (Grafica 1). En la regidon paravertebral iz-
quierda se encontro otro tumor, tumbién fusiforme, de su-
perficie lisa y consistencia firme que se extendia desde la
3a. hasta la 7a. costilla. Esta tumoracion estaba formada a
expensas de los nervios y ganglios paravertcbrales, los cuales
estaban engrosados en las vecindades de la masa, Al examen
microscdpico se encontrd que tanto la tumoracion mediasti-
nal como la paravertebral estaban constituidas por células



:
Grafica No. 1. Nervio frénico izquierdo engrosado en su porcion

superior por neurofibroma.

cuboideas o fusiformes que se entrecruzaban en diferentes
direcciones y que en algunas areas formaban abundante co-
ligeno; en otras habia degeneracion mixoide. Estas masas
tienen el aspecto caracteristico de los neurofibromas y junto
con las manchas “café con leche* conforman la entidad lla-
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o

Grafica No. 2. Glioma paraventricular izquierdo, Obsérvese la cavi-
dad quistica en su borde interno,
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mada neurofibromatosis o enfermedad de Von Recklinghau-
sen, Es bien sabido que esta enfermedad se asocia a numero-
sos tumores. En esta nifia en particular se encontrd un glio-
ma localizado en el 16bulo temporal izquierdo. {grafica 2). E-
ra una.masa redonda de 2 x 2 cms de didAmetro que compro-
metia la cabeza el nucleo caudado y parte del globus pa-
lidus y que presentaba una cavidad quistica que comprimia
y rechazaba el septum del III ventriculo. El estudio micros-
copico del tumor (Grafica 3) demostré la presencia de as
trocitos bien diferenciados.

Gréafica No. 3. Aspecto microscdpico del tumor de Ja fig. 2. Obser-
vense los astrocitos bien diferenciados, con abundante citoplasma
fibrilar.

Dr. Carlos Cuello

Los rifiones estaban moderadamente aumentados de tama-
fio, decapsulaban facilmente y en su superficie presentaban
multiples petequias similares a picaduras de pulga. Al exa-
men histologico de estos organos se encontraron lesiones
muy severas caracterizadas por necrosis fibrinoide de la pa-
red de los vasos, principalmente de arteriolas y necrosis fi-
brinoide focal o difusa del ovillo glomerular; se observaron
también lesiones mas cronicas tanto en vasos como en glo-
mérulos caracterizadas por fibrosis (Gréfica 4 y 5). Estas ul-
timas corresponden a secuelas del proceso inflamatorio e
indican cronicidad del mismo. En el intersticio renal habia
infiltrado inflamatorio inespecifico y los tubulos contenian
cilindros de sangre y estaban dilatados. Se encontraron le-
siones vasculares similares a las descritas en el bazoy enla
mayoria de las visceras examinadas. (Grafica 6) Es de presu-
mir que estas lesiones también se encontraban en los tejidos
blandos de las extremidades ya que segln la historia la nifia
presentaba dolores musculares un mes antes de la consulta y
habia presentado también dolor a la palpacién en los muslos,
El corazén estaba moderadamente aumentado de tamafio
debido principalmente a dilatacién y minima hipertrofia del
ventriculo izquierdo. Recordemos que esta nifia tenia cifras-
tensionales altas un mes antes de la consulta y por lo tanto
la lesion cardiaca puede ser clasificada como una cardiopa-
tia hipertensiva. En uno de los pulmones se encontro un pe-




Grafica No, 4. Arteriolas renales con necrosis fibrinoide de la pared.

quefio granuloma constituido por necrosis fibrinoide cen-
tral rodeada por tejido de granulacidon. Este tipo de lesién
se ha descrito en los pulmones de pacientes con poliarteritis
nodosa. En ambos pulmones se encontré ademas un proce-
so neumoénico difuso caracterizado por formacion de mem-
branas hialinas tapizando los alvéolos e infiltrado inflamato-
rio focal con minima formacién de coligeno intersticial.
Lesiones pulmonares de este tipo han sido asociadas a neu-
monitis virales, irradiacién y a uremia. Si tenemos en cuen-
ta que la enfermedad basica de esta paciente estaba consti-
tuida por una poliarteritis nodosa con grave dafio renal, es
de esperar que se presentara una insuficiencia renal y logica-
mente habria que aceptar que la uremia es la responsable de
la lesion pulmonar. Desgraciadamente no hay datos de ni-
trogeno uréico ni creatinina en los dos Gltimos meses de vi-
da de la paciente que ratifiquen esta hipdtesis.

Grafica No. 6 Necrosis fibrinoide de la arteria peniciliaria del bazo,
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Grafica No. 5 Lesidn vascular méas antigua caracterizada por fibrosis
de {a pared.

En resumen llegamos a la conclusion de que la enfermedad
de fondo de esta paciente era una polioarteritis nodosa, en-
fermedad que se caracteriza por una inflamacion necroti-
zante de los vasos de mediano y pequefio calibre, arteriolas
y capilares. Esta es una enfermedad de naturaleza autoin-
mune, cuyo problema basico es una hipersensibilidad de ti-
po humoral en la cual el complejo antigeno-anticuerpo-com-
plemento se depositaria en la pared de los vasos y traeria
como consecuencia una reaccion inflamatoria secundaria®,
Es bien sabido que multitud de antigenos son capaces de
desencadenar la enfermedad. Es de particular interés en el
presente caso el hecho de que la paciente haya tenido un
antecedente reciente de hepatitis viral ya que cada dia toma
mas fuerza la hipotesis de que los antigenos del virus de la
hepatitis infecciosa pueden desencadenar la enfermedad?.

DIAGNOSTICOS ANATOMICOS FINALES

Poljarteritis nodosa con compromiso severo de rinones.

Dilatacién e hipertrofia del ventriculo izquierdo (historia de

hipertension arterial).

Anasarca (edema generalizado, ascitis, hidrotorax e hidrope-

ricardio).

Bronquitis y neumonitis intersticial posiblemente de etiolo-

gla urémica.

Neurofibromatosis (enfermedad de Von Recklinghausen)

con:

a) Neurofibromas (2) de nervio frénico y region paraverie-
bral (simpético dorsal) izquierdos. '

b) Manchas “café con leche” cutaneas.

Astrocitoma temporal izquierdo con:

a) Hidrocefalia.

b) Estado post-derivacion ventriculo- atrial
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