Comunicaciones breves [ Arch Argent Pediatr 2007; 105(2):1143-153 / 143

Comunicaciones breves

Displasia diastrofica: un raro tipo de osteocondrodisplasia

Dres. Eduardo Alfredo Duro* y Elizabeth Piccone*

RESUMEN

Introduccion. La displasia diastréfica, una rara enfermedad
genética autosdmica recesiva, es una osteocondrodisplasia que
se presenta cada medio millén de nacimientos.

Cuadro clinico. Se presenta unanifia recién nacida con displasia
diastréfica cuyo diagndstico se logré inmediatamente al nacer.
Conclusiones. Laradiologia simple posibilita el diagnéstico de
certeza y permite orientar a los padres en la prevencién de
complicaciones asociadas.

Palabras clave: baja talla, enanismo, osteocondrodisplasias, displasia
diastréfica, enanismo diastrdfico.

SUMMARY

Introduction. Diastrophic dysplasia is a type of osteochondro-
dysplasia, a rare genetic autosomic recessive disease which
present itself every half a million births.

Patient. A newborn female with a diastrophic dysplasia diag-
nosis made immediately after birth.

Conclusions. A simple X-rays study allows to diagnose this
disease as well as to give corrects parental counseling.
Keywords: shortstature, dwarfism, osteochondrodysplasia, diastrophic
dysplasia, diastrophic dwarfism.

INTRODUCCION

El enanismo diastréfico es un sindrome des-
cripto por Lamy y Maroteaux en 1960,' cuyo nom-
bre fue reemplazado en 1977 por el de displasia
diastréfica (DD o DTD).

Eldiagndstico puederealizarse ecograficamente,
desde el segundo trimestre de gestacién, o clinica-
mente, al nacimiento, o en los primeros meses de
vida, al observarlas caracteristicas patognomonicas.
En nifios mayores es mads fdcil establecerlo por la
combinacién tinica de manifestaciones.

La DD es un tipo de enanismo frecuente sélo en
Finlandia (1-2% de la poblacién), pero raro en el
resto del mundo; en Estados Unidos se comunicd
en 1 cada 500.000 nacimientos. Presenta alteracio-
nes esqueléticas desde la columna cervical hasta
los pies y variantes clinicas con diferente grado de
afectacién, que se interpretan como expresiones
diferentes de un mismo trastorno genético.?
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Se trata de una condrodisplasia de herencia
autosémica recesiva en la cual las nuevas muta-
ciones representan sélo el 5%. En 1994, Hastbacka
identific6, en el cromosoma 5 5q31-q34, el gen
DTDST que estd implicado en el transporte de
sulfato y se expresa principalmente en el cartila-
go. En 1996 se lo reubicé en 5q 32-q33,1. El
mismo gen estd implicado en displasias
epifisarias moderadas asf como en enfermeda-
des letales, como la acondrogénesis tipo Ib y la
atelosteogénesis tipo I1.%¢

Clinicamente presentan una facies tipica (que
se ha llamado de dngel enano), con frente ancha,
mejillas rellenas, puente nasal angosto, mandibula
cuadraday pequefia que, al sonreir, permite que se
expongan muchos dientes. Las caracteristicas prin-
cipales que este sindrome presenta al nacer o pos-
teriormente son: miembros extremadamente cor-
tos a expensas de su parte proximal o media;
paladar hendido de forma parcial o completa; ore-
jas en forma de coliflor debido a tumefaccién quis-
tica con ampollas que drenan y posteriormente se
calcifican (patognomonicas en un 85%); deformi-
dad y contraccién articular progresiva con limita-
cién del movimiento y tendencia a la subluxacién
(caderas, rodillas, tobillos, hombros y codos); dis-
locacién progresiva de la cadera con osteoartritis
posterior; deformidad progresiva de las manos,
con desviacién cubital, pulgar abducido y corto, y
articulaciones interfaldngicas rigidas; pie con de-
formidades graves: varoequino, equino, valgo,
metatarso adductus con el primer dedo desplaza-
doenformaandlogaaladel pulgar;” encorvamiento
progresivo de la columna vertebral (80%) con cifo-
sis y escoliosis;® y cambios degenerativos tempra-
nos de las articulaciones.’

OBSERVACION CLINICA

Se trata de una paciente de sexo femenino naci-
daen General Pacheco (Gran Buenos Aires, Argen-
tina) por operacién cesdrea, primera gesta de pa-
dres adolescentes (madre de 16 y padre de 19 afios)
no consanguineos, embarazo controlado. Vigoro-
sa, con un puntaje de Apgar 9/10, peso 2.730 g,
talla de 43 cm, perimetro cefdlico de 34 cm y edad
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gestacional de 39 semanas segun la fecha de la
dltima menstruacion y 39 por el examen fisico. Sin
antecedentes patolégicos en la genealogia.

Una ecografia realizada en la semana previa
permitié ver que la longitud femoral correspondia
a una edad gestacional siete semanas menor a la
calculada por el resto de la biometria fetal, pero no
aport6 mads datos.

En el examen fisico, a primera vista llamaba la
atencion el acortamiento de los miembros con res-
pecto al tronco. Presentaba miembros superiores
cortos y en flexién (Figura 1). La movilidad pasiva
y activa estaba francamente reducida en el codo y
se palpaba la cabeza del radio por fuera de la
articulacién, lo cualimpediala extension del miem-
bro. La articulacién de la mufieca presentaba rigi-

FI1GURA 1. Aspecto externo de la paciente con displasia
diastrdfica en su primer dia de vida

»

dez, con desviacién cubital irreductible; el dedo
pulgar era corto y de implantacién baja, con exten-
sién y limitacién para la flexién de las articulacio-
nes interfaldngicas; existia ausencia de arrugas con
piel brillante en los dedos y una tercera falange del
quinto dedo en aduccién (Figura 2).

En los miembros inferiores ambas caderas pre-
sentaban signos de luxacién (Ortolani y Barlow
positivos) con movilidad pasiva y activa reduci-
das. Ambas rodillas aparecian rigidas con resalto
durante la movilizacién pasiva y los pies presenta-
ban un varo equino supino, irreductible. El primer
dedo estaba abducido y separado del segundo,
algo similar a lo observado en el pulgar.

La cabeza, el térax, el abdomen y los genitales
impresionaban como de caracteristicas normales
en tamario y forma. El examen neurolégico resulté
acorde a la edad.

Frente a las observaciones clinicas se orienté el
diagnéstico al grupo de enfermedades llamadas
osteocondrodisplasias. Para clasificarla se realizé
lo siguiente:

Radiografias: de créneo (frente y perfil) y de

FIGURA 2. Aspecto externo de la mano de la paciente con
displasia diastréfica
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columna (frentey perfil), que fueron normales. Los
estudios de miembros superiores mostraron hue-
sos tubulares cortos, primer metacarpiano corto y
ancho (Figura 3); caderas y miembros inferiores

FiGura 3. Radiografia de miembro superior de la paciente
con displasia diastrdfica

FiGura 4. Pabellon auricular con tumefaccion quistica caracteristica de la displasia

diastréfica. Paciente al nacer y a las dos semanas de vida

patolégicos con luxacién bilateral de caderas, hue-
sos cortos, pie varo equino supinado.

Ecograffas: de caderas con luxacién bilateral;
exploracién abdominal y de vias urinarias: normal.
Electrocardiograma y ecocardiograma: normales.

Estos hallazgos permiten clasificar a la paciente
como portadora de una displasia diastroéfica.

Una vez realizado el diagnéstico en las prime-
ras horas de vida, y dada la posterior buena evolu-
cién delanifia, seladiodealtaalas72horas de vida
junto a su madre.

DISCUSION

La observacién de un paciente con baja talla, y
pulgar corto de implantacién baja, junto con una
radiograffa de mano, método rdpido y econémico,
que evidencie el primer metacarpiano corto y an-
cho, nos orienta al diagnoéstico de DD en el momen-
to del nacimiento. Si a esto se suman el resto de las
caracteristicas del sindrome al nacimiento y las que
aparecen con el correr del tiempo, como la tumefac-
cién quistica de los pabellones auriculares, con
deformidad y osificacion cartilaginosa, se estable-
ce, con los recursos que existen en un hospital de
mediana complejidad, el diagnéstico de DD, una
enfermedad genética rara.

Se informo a la familia sobre la enfermedad de
la nifia y se dieron pautas sobre el cuidado necesa-
rio para la mejor evolucién de la enfermedad. Se
advirti6 en forma anticipada
que, para evitar las lesiones
secuelares del componente
auricular quistico, la nifia re-

queria sujecién y fijaciéon de
las orejas con bandas com-
presivas. Como comenzaran
a manifestarse en la primera
consultade seguimiento, alos
quince dias de vida, se colo-
caron las bandas y se instru-
y6 a la madre en su manejo
(Figura 4). Simultdneamente,
se inicié el tratamiento or-
topédico del pie bot, con re-
comendaciones sobre el se-
guimiento cercano ortopé-
dico y de rehabilitacién para
la correccién o mejorfa de las
deformidades esqueléticas
presentes al nacimiento y de
las futuras, comolaescoliosis.
Estos niflos son neurolégi-
camente normales pero, de-
bido a lalimitacién del movi-
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miento de las articulaciones mayores y a las ciru-
gias que se les realizan, alcanzan mds tardiamente
algunas pautas madurativas, como el sostén
cefdlico, sentarse sin apoyo, caminar, etc. La talla
final estd muy afectada: se informé que la mujer
llega a 129 cm y el hombre a 136 cm. Algunas
fuentes sefialan estaturas menores.” Con ambos
padres sanos, la probabilidad de quelaanomalia se
repita en un préximo embarazo es del 25%."

Nuestro pais no cuenta con laboratorios de bio-
logia molecular que puedan analizar mutaciones
del gen SLC26A2 para el diagnéstico de certeza y
su costo en el exterior supera los €450.00, sin gastos
de envio, lo cual torna practicamente imposible su
implementacién. m
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Bazo nomade. Presentacion de un caso clinico

Dres. José Luis Cuervo®, Sara Cohen™, Daniel Freigeiro™ y José Lipsich*

RESUMEN

El bazo némade es una entidad clinica rara caracterizada por
una posicién anormal de la viscera, debido a ausencia o hiper-
laxitud de sus medios de fijacién.

La forma clinica de presentacién mds frecuente es la del abdo-
men agudo quirtrgico por torsién del pediculo esplénico, pero
también puede hacerlo como un cuadro de dolor abdominal
recurrente o de masa abdominal asintomatica.

Su diagnoéstico exige un alto indice de sospecha. Debe descar-
tarse en cualquier nifio con crisis de dolor en hemiabdomen
izquierdo y presencia de una masa palpable y mévil.

La ecografia es el primer estudio a solicitar; puede ser comple-
mentada con tomografia, resonancia, angiograffa o centello-
graffa.

El tratamiento es quirtdrgico y su finalidad es evitar las moles-
tias que pudiera ocasionar y los riesgos de torsién y traumatis-
mo. La esplenopexia en la celda esplénica, bajo la proteccion
costal, cumple estos objetivos.

Se presenta un caso de bazo némade y se realiza una revision
bibliografica.

Palabras clave: bazo némade, torsion esplénica, enfermedades
del bazo.
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SUMMARY

Wandering spleen is a rare clinical entity, characterized by an
abnormal position of the spleen, secondary to the absence or
weakness of the splenic ligaments.

The most common clinical presentation is as an acute abdomen
associated with splenic torsion, but the condition can also
present as recurrent abdominal pain or an asymptomatic mass.
Because of its rarity, a heightened awareness of the condition is
required for accurate diagnosis.

Abdominal ultrasound is the initial study of choice, but com-
puted tomography, magneticresonance, angiography and liver-
spleen scan are excellent adjuncts, when the diagnosis remains
in question.

When a wandering spleen is diagnosed, treatment of choice is
splenopexy.

We report a case of wandering spleen and make a review of the
world literature.

Key words: wandering spleen, splenic torsion, splenic diseases.

El bazo ndmade (BN) es una entidad rara, carac-
terizada por una anormal posicién del bazo, debido
a ausencia o hiperlaxitud de sus medios de fijacion.

Estos tdltimos unen el bazo con el diafragma,
colon, rifién y retroperitoneo, y lo mantienen an-
clado en la celda esplénica.



Comunicaciones breves | Arch Argent Pediatr 2007; 105(2):1143-153 / 147

Su carencia o hiperlaxitud determina que el
bazo migre de su localizacién habitual hacia otro
lugar del abdomen, quedando sélo anclado por su
pediculo (arteria y vena esplénicas), que puede
torcerse y provocar isquemia.

Se presenta una paciente con BN y serealiza una
revision bibliografica del tema.

CASO CLINICO

Paciente de 12 afios, de sexo femenino, previa-
mente sana. En enero de 2001 presenta un cuadro
de mononucleosis infecciosa con serologia positiva
para virus de Ebstein-Barr; al examen fisico se
detecta una esplenomegalia moderada, lisa y asin-
tomatica. El resto del examen fisico fue normal.

Superado el episodio infeccioso y ante la persis-
tencia de una esplenomegalia de tamafio creciente
y origen desconocido, la paciente fue sometida a
diversos estudios.

El tinico dato de laboratorio patolégico fue una
trombocitopenia persistente, de aproximadamen-
te 100.000/ mm?®. Los valores de hemograma, ESD,
funcién hepdtica, funciénrenal, coagulograma, pro-
teinograma, lipidograma, beta-glucosidasa,
esfingomielinasa, quitotriosidasa, proteinograma,
inmunonoglobulinas, ANA y complemento, y po-
blaciones linfocitarias fueron todos normales.

La serologia para CMV, HIV, toxoplasmosis,
hepatitis A y C, bartonella henselae, EBV Ig M fueron
negativas (EBV Ig Gy anti Hbs Ag fueron positivas).

Losestudios deinmunofenotipoy citogenético
de médula 6sea resultaron normales, con
cariotipo 46 XX.

Los estudios por imdgenes (varias ecografias y
una tomografia computada de abdomen) infor-
maban una esplenomegalia homogénea, de tama-
fio progresivamente creciente, desde los 135 x 9
mm en enero del 2001, hasta los 204 x 91 mm, en
marzo del 2004.

Durante esta larga evolucién, salvo dos episo-
dios de dolor intenso en hemiabdomen izquierdo,
la paciente evolucioné en forma asintomatica.

Con este cuadro clinico y luego de tres afios de
investigaciones se plante6 la posibilidad de una
esplenectomia, dado lo incierto del cuadro, las
limitaciones fisicas que imponia y el riesgo de
rotura esplénica por algtin traumatismo.

Finalmente, una resonancia magnética de ab-
domen no sélo evidencié un marcado agranda-
miento del bazo, sino también su incorrecta ubica-
cién fuera de la celda esplénica (Figura 1).

Con diagnéstico de bazo némade, la paciente
fue operada en noviembre del 2004. Se hallé un
bazo vital, ectépico, muy aumentado de tamafio,

con una torsién de su pediculo de 360°. Corregidala
torsion, se envolvid la viscera en una malla de mate-
rial reabsorbible y se la fijé en la celda esplénica.

Luego de dos afios de evolucion, la paciente se
encuentra asintomadtica, con el bazo bien ubicado;
persiste una discreta esplenomegalia y un recuento
plaquetario de 117.000 x mm?.

DISCUSION

EI BN es una entidad rara en pediatria. Se des-
cribe con mas frecuencia en adultos, especialmente
en mujeres en edad de parto.!

Se desconoce su incidencia exacta, pero es
muy posible que la mayoria de los casos sean
sintomadticos, pues es excepcional encontrar un
bazo de tales caracteristicas durante una laparo-
tomia por otras causas.

En una extensa recopilacién de 130 pacientes
menores de 20 afios,” hubo 83 mujeres y 47 hom-
bres, con un predominio de hombres en el primer
afio de vida (2,5:1) y de mujeres a partir del afio de
vida (2:1), sin claros motivos para esta diferencia.

EIBN se produce por ausencia o hiperlaxitud de
los ligamentos que anclan el bazo a la celda esplé-
nica. Estos ligamentos son el gastro-esplénico,
espleno-renal, espleno-frénico, espleno-célico,
espleno-pancreédtico, pancredtico-cdlico, freno-co-
lico y la hoja pre-esplénica.

La causa de esta ausencia o hiperlaxitud es
desconocida. Existe una clasificacién que divide al
BN en congénito y adquirido.” El congénito se
produciria por ausencia de estos ligamentos y el
adquirido por su hiperlaxitud debido a cambios
hormonales y multiparidad. Esto explicaria el pre-
dominio de BN en mujeres adultas, pero no en la
edad pediatrica.

Esta patologia ha sido descrita en asociacién
con volvulo géstrico, hernia diafragmética y even-
tracién diafragmatica.

El BN sélo da sintomas cuando se tuerce su
pediculo. La torsién dificulta en primer término el
retorno de sangre venosa (que causa congestion,
agrandamiento y distensién capsular) y luego el
ingreso de sangre arterial (por insuficiente presién
para vencer la obstruccién venosa), con lo cual el
bazo sufre entoncesinfarto y necrosis porisquemia.

Laforma clinica de presentacién méds frecuen-
te es la del abdomen agudo quirtrgico por tor-
sion del pediculo esplénico, pero también puede
presentarse como un cuadro de dolor abdominal
recurrente o una masa abdominal asintomadtica,
y mucho mds raramente como obstruccion intes-
tinal, obstruccién urinaria e hidronefrosis, o san-
grado gdstrico.>**
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Las principales manifestaciones clinicas de la
torsién pedicular son dolor abdominal intenso (por
isquemia y por distension de su cdpsula), disten-
sién abdominal, ileo reflejo (aunque también pue-

de ser mecanico por volvulacién del intestino sobre
el pediculo esplénico ectépico), nduseas, vomitos,
fiebre, marcada irritabilidad o ansiedad, taquicar-
dia, defensa y reaccién peritoneal.

FiGura 1. Resonancia magnética de abdomen. Corte coronal: se observa el bazo agrandado en forma homogénea y fuera de la
celda esplénica. Cortes transversales: A. Se observan higado, pdncreas y rifiones y no se observa el bazo; B. Se insiniia el polo
superior del bazo; C. Continiia observdndose el bazo y ya han desaparecido el higado y los rifiones; D. Se observa el polo

inferior del bazo en la pelvis.

Corte coronal

| |||

k=)

Cortes transversales
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En pacientes asintomaticos, el diagnéstico de
BN se basaria en la existencia de tres signos clini-
cos? palpacién de una masa abdominal firme y
ovoide de borde crenado, de motilidad indolora y
facil hacia hipocondrio izquierdo, y dolorosa y
limitada hacia el resto del abdomen, y percusién
sonora en hipocondrio izquierdo.

Nuestra paciente presenté dos episodios de
dolor abdominal intenso no bien jerarquizados y
muy probablemente secundarios a torsiéon del
pediculo esplénico, que afortunadamente no llevé
a la necrosis.

Por lo tanto, se debe sospechar BN en cualquier
nifio con crisis de dolor en hemiabdomen izquier-
do y presencia de una masa palpable y movil.

Los estudios por imdgenes que pueden confir-
mar la existencia de un bazo némade son la ecogra-
fia, la tomograffa computada, la resonancia mag-
nética nuclear, la angiografia y la centellografia.

De todos estos, la ecografia es el que retine los
mayores beneficios: bajo costo, no invasividad,
ampliadisponibilidad y, ensumodalidad Doppler,
posibilidad de detectar torsién de pediculo e
isquemia vascular. Los hallazgos caracteristicos
son la ausencia de bazo en la celda esplénica y la
presencia de una masa abdominal anémala.

Sila ecografia genera dudas, se podrd comple-
tar con tomografia computada dindmica (que ade-
mds valora flujo) o resonancia magnética nuclear.

Como se trata de una patologfa poco frecuente,
son habituales las demoras y los errores diagnosti-
cos; es frecuente el diagnostico intraoperatorio por
cuadro de abdomen agudo quirtirgico.

En una visién retrospectiva de nuestro caso
clinico, la tomografia de abdomen no sélo mostra-
ba la esplenomegalia, sino también la anormal
posicién del bazo.

Los datos de laboratorio en general son inespe-
cificos, aunque en casos de larga evolucién puede
haber signos de hiperesplenismo. La presencia de
cuerpos de Howell-Jolly indica asplenia funcional.

Hecho el diagnéstico de BN se impone alguna
forma de tratamiento quirdrgico, que evite las
molestias que ocasiona y los riesgos de torsién y
traumatismo. El no tratamiento conlleva un riesgo
comunicado de complicaciones del 65%.®

Eltratamiento cldsico convencional involucraba
la remocién del bazo, independientemente de su
vitalidad, para prevenir cualquier catdstrofe abdo-
minal futura. El conocimiento actual de la funcién
inmunolégica del bazo y del hecho que, en prome-
dio, un 4% de los pacientes esplenectomizados
sufrirdn sepsis ulterior, con una mortalidad del
50%,’ ha conducido a la biusqueda de técnicas qui-

rirgicas que preserven el tejido esplénico.

Los objetivos del tratamiento quirtrgico son
preservar el bazo, fijarlo para evitar su torsién y
protegerlo de cualquier traumatismo.

La esplenopexia en la celda esplénica bajo la
proteccién costal cumple estos objetivos y puede
practicarse en forma convencional o por via la-
paroscopica.

En ambos casos se puede optar entre fijar el
bazo directamente ala pared abdominal,'’ o prime-
roenvolverlo enunamalla protésica reabsorbible y
luego fijarlo,""** o colocarlo en un bolsillo, extrape-
ritoneal construido en la celda esplénica®'* o en
una celda construida mediante movilizaciéon del
angulo esplénico del colon.” Dado el inusual peso
y tamarfio del bazo de nuestra paciente, se opté por
envolverlo en una malla protésica que se fij6 con
varios puntos a la celda esplénica.

La esplenectomia se reserva para pacientes con
torsion esplénica y necrosis irreversible.

En sintesis, el BN es una entidad rara cuyo
diagndstico exige un alto indice de sospecha y que
debe descartarse en cualquier nifio con crisis de
dolor en hemiabdomen izquierdo y presencia de
una masa palpable y mévil.

Su forma clinica de presentacién mds frecuente
esla del abdomen agudo quirtrgico. La ecografia es
el primer estudio a solicitar y, en caso de duda,
podrd ser complementada con tomografia, resonan-
cia, angiografia o centellograffa. Una vez detectado,
debera realizarse algtin tipo de esplenopexia que
preserve el bazo y lo fije en su sitio anatémico. m

BIBLIOGRAFIA

1. Buehner B, Baker M. Collective review: The wandering
spleen. Surg Gynecol Obstet 1992; 175:373-387.

2. Brown CV, Virgilio GR, Vazquez WD. Wandering spleen
and its complications in children: A case series and review
of the literature. | Ped Surg 2003; 11:1676-1679.

3. Desai DC, Hebra A, Davidoff A, et al. Wandering spleen: a
challenging diagnosis. South Med ] 1997; 90:439-443.

4. Heinen F, Moguillansky S, Sarasqueta P. Bazo némade.
Medicina infantil 1994; 1(5):286-9.

5. Daneshgar S, Eras P, Feldman S, et al. Bleeding gastric
varices and gastric torsion secondary toa wandering spleen.
Gastroenterology 1980; 79:141-143.

6. Emir H, Yesildag E, Yeker Y. A case of wandering spleen
causing urinary symptoms after correction of a posterola-
teral diaphragmatic hernia. Pediatr Surg Int 2000; 16:602-
603.

7. Gindrey ], Piquard B. Volvulus de rate ectopique. Bull Soc
Med Afr Noire Lang Fr 1966; 11:860-863.

8. Thompson J, Ross R, Pizzaro S. The wandering spleen in
infancy and childhood. Clin Pediatric 1980; 19:221-224.

9. Shaw J, Print C. Postesplenectomy sepsis. Br | Surg 1989;
76:1074-81.

10. Bar-Maor JA, Sweed Y. Treatment of intermittent splenic
torsion in polysplenia syndrome and wandering spleen by
splenopexy. Pediatr Surg Int 1989; 4:130-133.



150 / Arch Argent Pediatr 2007; 105(2):143-153 |/ Comunicaciones breves

11. Schmidt SP, Andrews HG, White JJ. The splenic snood: An
improved approach for the management of the wandering
spleen. | Pediatr Surg 1992; 27:1043-1044.

12. HiroseR, KitanoS,Bando T, etal. Laparoscopicsplenopexy
for pediatric wandering spleen. | Pediatr Surg 1998;33:1571-
1573.

13. Peitgen K, Majetschak M, Walz MK. Laparoscopic
splenopexy by peritoneal and omental pouch construction

for intermittent splenic torsion (“wandering spleen”). Surg
Endosc 2001; 15:413-415.

14. Elmo G, Piaggio L, Martinez Ferro M. Esplenopexia lapa-
roscépica. Descripcion de una nueva técnica. Rev Cir Infant
2002; 12(4):231-234.

15. Caracciolo F, Bonatti PL, Castrucci G, et al. Wandering
spleen: treatment with colonic displacement. | R Coll Surg
Edinb 1986; 31:242-244.

Tuberculosis cavitaria en ninos menores de 5 anos

Dres. Norma E. Gonzdlez* y Victor O. Pawluk*

RESUMEN

Los casos anuales de tuberculosis en Argentina se redujeron en
los ultimos 10 afios, sin embargo, el niimero de nifios menores de
5 afios que padecen la enfermedad contintia siendo importante.
La tuberculosis pulmonar en nifios pequefios puede acompa-
fiarse de cavitaciones, pero, como esta forma de presentacién es
poco frecuente, se plantean a menudo diagnésticos erréneos
que demoran el inicio del tratamiento.

Se presentan cinco casos de tuberculosis pulmonar primaria
grave con cavitacién en nifios menores de 5 afios asistidos en la
Divisién Neumotisiologia del Hospital de Nifios Dr. Pedro de
Elizalde, en el periodo 1999-2005.

Las cavitaciones pulmonares pueden sugerir otros diagndsti-
cos pero la anamnesis, la clinica y la bacteriologia aportan
elementos claves para el diagndstico.

La presencia en el grupo familiar de casos sintomaéticos respi-
ratorios o de enfermos de tuberculosis confirmada deben indu-
cir a pensar en esta posibilidad etiolégica; todos los casos
presentados tenfan contacto con adultos baciliferos.

Palabras clave: tuberculosis primaria cavitada, tuberculosis pul-
monar grave.

SUMMARY

The annual rates of tuberculosis in Argentina have declined
over the past decade, despite this there is an important number
of children under 5 years of age who develop this disease.
The outcome of pulmonary tuberculosis in small children may
resultin the development of cavities, but as this presentation is
not a common diagnosis the treatment is delayed.

We present 5 cases of primary progressive cavitary tuberculo-
sis in children under five years of age registered at Hospital de
Nifios Elizalde, Pulmonology Division, from 1999 to 2005.
Cavitary pulmonary lesions may suggest other entities, but
epidemiological, clinical and bacteriological findings are key
to diagnosis.

History of contact with adults or adolescents with known or
suspected tuberculosis increases the likehood that the child
mighthave this disease; all the patients included were exposed
to a smear-positive source case.

Key words: primary progressive cavitary tuberculosis.

* Divisién Neumotisiologia. Hospital General de Nifios Dr.
Pedro de Elizalde. Ciudad Auténoma de Buenos Aires.
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INTRODUCCION

Los casos de tuberculosis en Argentina dismi-
nuyeron en los tltimos 10 afios, sin embargo, el
ndmero de nifios menores de 5 afios que padecen
la enfermedad contintia siendo importante; para
ese grupo etario, se registra una tasa de inciden-
ciamayor que enlos restantes grupos pedidtricos
(23,6 casos por 100.000 habitantes en el afio 2004)*
(Grdfico 1).

La tuberculosis pulmonar cavitada suele obser-
varse en nifios mayores y adolescentes que presen-
tan una forma clinica similar a la del adulto.>* La
evolucién grave de la enfermedad en nifios peque-
fios puede acompafiarse de cavitaciones, que se
observanenel 3,5a1,7% de los casos de tuberculo-
sis.*® La baja frecuencia de esta forma de presenta-
cién puede inducir a pensar en otros diagnésticos
y demorar el inicio del tratamiento.

OBJETIVO

Describir casos de tuberculosis pulmonar pri-
maria grave con cavitacién en nifios menores de 5
afios atendidos en el Consultorio de la Divisién
Neumotisiologia del Hospital de Nifios Dr. Pedro
de Elizalde, desde el 1/1/1999 al 31/12/2005.

CASOS CLINICOS

Caso 1. Nifa de 12 meses de edad, derivada
desde otra institucién con diagndstico de malfor-
macién congénita pulmonar parareseccién quirtr-
gica (Fotografia 1).

La nifia se hallaba afebril, en buen estado gene-
ral y con signos de dificultad respiratoria leve; se le
efectud reseccion de los 1ébulos inferior y medio
del pulmoén derecho. El resultado de la anatomia
patoldgica revelé granulomas caseificantes con
tincién positiva parabacilos dcido-alcoholresisten-



Comunicaciones breves [ Arch Argent Pediatr 2007; 105(2):1143-153 / 151

tes (BAAR). Labacteriologia del contenido gdstrico
poscirugia (examen directo y cultivo) fue positiva
para Mycobacterium tuberculosis.

Con posterioridad a los resultados microbiol6-
gicos, la madre aporta una radiografia anterior de
la nifia, en la que se observa el complejo primario
con foco pulmonar en 16bulo inferior derecho sin
cavitaciones.

En el estudio de contactos se diagnostica tuber-
culosis en la madre de la nifia y refieren la existen-
cia de otro familiar no conviviente en tratamiento
desde varios meses antes.

Diagnéstico definitivo: tuberculosis pulmonar
primaria cavitada.

Caso 2. Nifio de 11 meses de edad, hospitalizado
ensala de clinica pedidtrica durante 4 semanas por
neumonia de 16bulo superior derecho sin respues-
ta al tratamiento con antibiéticos de amplio espec-
tro (Fotografia 2 A). Se refiere contacto con convi-
viente tuberculoso 3 meses antes; no recibié qui-
mioprofilaxis. Vacunado con BCG al nacer. PPD 2
UT: 12 mm. El examen directo de contenido gdstri-
co para BAAR fue negativo.

Durante el curso de la enfermedad presenta
varicela ylalesion pulmonar se agranday cavita.
Se reiteran los lavados gastricos y se inicia trata-
miento conisoniacida, rifampicina, pirazinamida
y etambutol. Los cultivos bacteriol6gicos del con-
tenido gastrico obtenidos inicialmente y los pre-
vios al tratamiento fueron positivos para M. tu-
berculosis.

Caso 3. Nifio de 8 meses de edad, evaluado por
varios pediatras en forma ambulatoria durante un
mes, con diagnéstico de bronquiolitis. Ingresa por
presentar dificultad respiratoria progresiva y sin-
drome meningeo (Fotografia 2 B). Se aisl6é M. tuber-

GRrAFICO 1. Notificacion de casos de TBC de todas las formas
por grupos de edad. Argentina. Comparacion 1993 y 2004
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Fuente: Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias Dr. Emilio Coni.

culosis en lavados gastricos y liquido cefalorraqui-
deo. La madre se encontraba en tratamiento por
tuberculosis pulmonar desde cuatro meses antes
del comienzo de los sintomas respiratorios del
nifio. No se habia controlado a ningdn conviviente,
ni se habia interrogado sobre tuberculosis durante
las consultas iniciales.

Caso 4. Nina de4 afios de edad, tratada en forma
ambulatoria por hipotiroidismo congénito con re-
traso pondoestatural. La madre consulta porque la
nifia presenta decaimiento y falta de apetito de un
mes de evolucién. Dichos sintomas se atribuyeron
a la suspensién de la medicacién indicada por su
endocrinopatia. Se agrega tos y fiebre intermitente.
La radiografia de térax muestra imagen compati-
ble con tuberculosis miliar y se insintia cavitaciéon
en campo superior derecho (Fotografin 3 A); el diag-
nostico se confirma por tomografia y cultivos de
lavados gastricos positivos para M. tuberculosis,
con resistencia a estreptomicina y etambutol. En el
estudio de los contactos se detecta una tia no con-
viviente tratada por tuberculosis un afio antes.

Caso 5. Nifio de 3 meses de edad con diagnéstico
de sindrome coqueluchoide de mala evolucién. Se
diagnostica tuberculosis en todo el grupo familiar;
el nifio no fue vacunado con BCG al nacer. Los
lavados géastricos al mes de tratamiento persistian
positivos para M. tuberculosis sensible a drogas de
primera linea (Fotografia 3 B).

DISCUSION

En pediatrfa, la forma pulmonar primaria co-
mun sin complicaciones es la mds frecuente, sin
embargo, los nifios menores de 5 aflos pueden desa-
rrollar formas graves y letales de tuberculosis.®

Como resultado de la primoinfeccién tubercu-
losa se forma el complejo primario pulmonar, silas
condiciones del huésped lo permiten, este proceso
puede reabsorberse, esclerosarse o calcificarse es-
pontdneamente o con medicamentos.” Pero, en al-
gunos casos, cualquiera de los componentes del
complejo primario progresa localmente y se pro-
duce la necrosis tisular caseosa, dando lugar a la

ForocraFia 1. Caso 1. Radiografia, frente, perfil y TAC de
torax: opacidad en 16bulos inferior y medio derechos con
imdgenes hiperclaras en su interior
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evolucién denominada tuberculosis primaria pro-
gresiva o “tisis primaria”. Esta forma evolutiva se
considera grave y puede presentarse como neumo-
nia caseosa, bronconeumonia caseosa o tuberculo-
sis cavitaria primaria.?

La neumonia caseosa se manifiesta clinicamen-
te y radiolégicamente como la neumonia neumo-
cdcica, se observan una opacidad densa que abarca
todo o casi todo un 1lébulo, como en el caso 2
(Fotografia 2 A).

Si esta lesion contintia evolucionando puede
evacuar la sustancia caseificada a la via aérea;
aparece una zona hiperclara que contrasta con la
opacidad que larodea. Al diseminarse por el drbol
bronquial produce una siembra broncégena que
da lugar a la bronconeumonia caseosa. La radio-
graffa de térax muestra opacidades macronodulares
diseminadas que pueden confluir.

La tuberculosis cavitaria primaria corresponde
al mencionado proceso de evacuacién del material
caseoso del foco primario pulmonar o ganglionar
en un bronquio, lo que origina una caverna, tinica
o multiple, sola o acompafiada de neumonia o
bronconeumonia.?

Estas formas de diseminacién broncégena de la
tuberculosis primaria pueden ocurrir como una
complicacién temprana y son mds comunes en
lactantes o nifios pequefios;’ clinicamente se mani-
fiestan comoinfeccién respiratoria bajaaguda, como
se observé en los casos 3 y 5.

Las pruebas tuberculinicas son habitualmente
negativas, mientras que los estudios microbiolégi-
cos suelen ser positivos: M. tuberculosis se aisla en
los lavados gastricos.!! Llama la atencién la per-
sistencia de los lavados gdstricos positivos al mes
de tratamiento en el caso 5; esto podria atribuirse a
la gran cantidad de lesiones cavitadas, que favore-
cen el desarrollo y la multiplicacién del bacilo.

Una de las formas mds graves de la enfermedad
corresponde a la tuberculosis miliar, secundaria a

Forocraria 2. A: Caso 2. Radiografia de torax, frente:
lesién redondeada en 16bulo superior derecho.

B: Caso 3: Radiografia de térax, frente y perfil: I6bulo
inferior izquierdo con miiltiples lesiones cavitadas

la diseminacion hematégena del bacilo tuberculo-
so. Ocurre por incapacidad de las defensas del
huésped para controlar la infeccién y puede suce-
der en cualquier momento del ciclo de la enferme-
dad.”Laradiografia de térax muestra, en casi todos
los casos, la tipica imagen miliar con opacidades en
forma de granulos finos, homogéneos distribuidos
regularmente de vértices a bases y con posible
predominio en los campos superiores. También
pueden evidenciarse los elementos del complejo
primario, opacidades por confluencia de las lesio-
nes y cavidades, como en el caso 5.

Segtun los casos comunicados en la bibliogra-
fia,*> a pesar de la gravedad de la tuberculosis
pulmonar cavitada, algunos nifios pueden presen-
tarse en buen estado general, sin sintomatologfa
llamativa, y la evolucién clinica y radiol6gica suele
ser hacia la curacién.

Las cavitaciones pulmonares pueden sugerir
otros diagnosticos: neumonia bullosa, abscesos,
bronquiectasias quisticas, quiste hidatidico infec-
tado, malformaciones congénitas pulmonares o
diafragmadticas; como en el caso 1, en el cual ini-
cialmente se pensé la posibilidad de hernia dia-
fragmadtica o malformacién adenomatoide quisti-
ca. Las imagenes radioldgicas simples y contras-
tadas o la tomografia de térax pueden precisar la
extension y la localizacion de la lesién, pero la
anamnesis, la clinica y la bacteriologfa aportardn
elementos claves.

La presencia de adultos sintomaticos respirato-
rios o de enfermos con tuberculosis confirmada en
el grupo familiar deben inducir a pensar en esta
posibilidad etioldgica; todos los casos presentados
tenian contacto con adultos baciliferos, no obstan-
te, es necesario insistir en la pesquisa de la fuente
contagiante porque puede hallarse fuera del nu-
cleo familiar.?

Las formas graves® de tuberculosis en ninos
varfansegtinla prevalencia de enfermosbaciliferos

FotoGraFia 3. A: Caso 4: TAC de térax: lesién reticulono-
dulillar en ambos pulmones extendida de vértices a bases.
Lesion cavitada en I6bulo superior derecho.

B: Caso 5. Radiografia y TAC de térax: miiltiples imdgenes
cavitarias en ambos pulmones

2. A 2.B

3.A
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de cada regién. En una revisién realizada en el
Servicio de Neumotisiologia del Hospital Pedro
de Elizalde, las formas graves correspondieron al
22% de los 1.213 casos registrados en el periodo
1989-2000."2 El ntimero de nifios con estas formas
clinicas debe reducirse, ya que la tuberculosis
puede ser facilmente diagnosticada y efectiva-
mente tratada.”

Ante un caso de tuberculosis, debe realizarse el
estudio apropiado de todos los convivientes, detec-
tar a los enfermos baciliferos, sospechar la enferme-
dad en toda persona que presente tos y catarro por
mds de 15 dias (sintomadtico respiratorio), indicar
tratamiento o profilaxis segtin los resultados de los
estudios, controlar la vacunacién con BCG y garan-
tizar la curacién de los enfermos mediante la super-
visién u observaciéon directa de los tratamientos
(Tratamiento Directamente Observado). =
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