CASO CLINICO PATOLOGICO

Dr. Fernando Tomé Abarca (*)
Dr. Virgilio Cardona L. (**)

A. E. nifo de 3 meses de edad, mestizo, originario y avecindado en Tegu-
cigalpa, D. C.

HISTORIA DE LA MADRE:

Mujer de 33 afnos que consulté al Médico Obstetra por infertilidad en 1964.
Se le hizo examen completo incluyendo una histerosalpingografia y un espermo-
grama al esposo, ambos resultados fueron dentro de los limites normales. En ese
mismo afo fue tratada por tricomonas con Flagil y por moniliasis con Micostatin.
En julio de 3 966, se le hizo otra histerosalpingografia que también resultd6 normal.
En noviembre de 1 967, se le practico laparotomia exploradora en Méjico, extir-
pandole un fibroma pequefio y un quiste pequeilo del ovario izquierdo. El 5 de
diciembre de 1968 fue admitida en un Hospital privado con una condiciéon der-
matologica que habia sido tratada con antihistaminicos sin ninguna mejoria, en
esa fecha fue vista por el Dermatdlogo quien consideré que era un caso grave
de "eritema multiforme" que fue confirmado por biopsia de pie!. Se hizo trata-
miento con Dolucortef 100 mg. diarios I.V. por una semana seguidos de Kenatab
{tabletas de un antihistaminico/corticosteroide) por 2 semanas. La paciente tenia
en esa fecha un embarazo de 6 semanas aproximadamente (F.U.R. 30 Oct. 1968),
después de un curso tormentoso salié del Hospital completamente recuperada.

El 3 de agosto de 1969 dio a luz un vardén que peséd 5 libras 2 onzas. El
parto fue espontdneo y sin complicaciones.

El 16 de septiembre del mismo afio fue controlada post-partum encontran-
dose en buenas condiciones, manifestdndonos también que el nifio se encontraba
bien de salud.

HISTORIA DEL NINO:

Refieren los padres que el nifio tenia 3 meses de edad, habia estado gozando
de completa salud hasta el 8 de noviembre I 969, cuando le inyectaron la vacuna
Triple, 24 horas después empez6é a manifestar llanto, incomodidad y ligera
anorexia. El 10 de noviembre por la mafiana le notaron algunas manchas equi-
moticas en la superficie corporal y murié aparentemente en forma subita. No
habia historia de vomitos, diarrea o fiebre.

El Dr. Tomé abre la sesion y aclara que este caso a pesar de que el proto-
colo trae poca informacioén en lo que respecta al nifio, es de suma importancia
ya que el tema de muerte subita es muy discutido y ain hay muchas interro-
gantes; asi que la presente sesion clinico-patoldgica nos dejard muchas ensefian-
zas, seguidamente se hace presentacion del Dr. Juan de Dios Diaz Zelaya y del

(*) Jefe del Departamento de Pediatria HM.I. y FF.CC. MM.
(**) Jefe del Departamento de Patologia H.G.S.F. y FF .CC. MM.



CASO CLINICO PATOLOGICO 167

Dr. Virgilio Cardona. El Dr. Diaz Zelaya incia la discusion del presente caso
haciendo una revision de la historia materna y del nifio, hacer ver que la muerte
es subita y no esperada durante la infancia temprana en nifios por lo demas apa-
rentemente sanos, no se encuentra una explicacion completa en los estudios de
autopsia y se ha vuelto cada vez un problema més serio en la practica pediatrica,
al presente Gnicamente en un 15 a un 20% de dichas muertes se encuentra una
explicacion en el estudio post-mortem, entre las causas puede mencionarse la
fibroelastosis endocardica, miocarditis viral y septicemia, los casos de muerte
subita ocurren con mas frecuencia en lactantes de 2 a 4 meses de edad, raras
veces en nifios menores de un mes o mayores de 6 meses, es mas frecuente en
nifios del sexo masculino que en los del femenino, la mayoria de los nifios mueren
entre la media noche y las 9 a. m. y de preferencia en los meses frios que en
otras épocas del aflo, aunque no hay estudios estadisticos completos en general
se considera que la incidencia puede ser tan alta como de 2 a 3 muertes por cada
mil nifios nacidos vivos, se considera que su incidencia es mayor entre la clase
con escasos recursos socioecondmicos, niflos de bajo peso al nacimiento tienen
mas probabilidad de presentar muerte subita que los nifios de peso normal.

Se hacen consideraciones acerca de los hallazgos histopatoldgicos, entre los
que figuran un timo generalmente de mayor tamafio que lo normal, pudiendo
encontrarse petequias en piel, pleura, epicardio y ocasionalmente en cerebro y
meninges, mas o menos en la mitad de los casos de nifios con muerte stubita las
secciones histologicas demuestran un moderado grado de inflamacion subaguda
de la laringe, raramente este hallazgo parece ser suficiente como causa de la
muerte; los pulmones pueden estar expandidos con moderada congestion y al
corte histoldgico revelan edema con areas hemorragicas, las gldndulas adrenales
generalmente son pequefias y aplanadas, hallazgo que se considera normal para
esta edad. Entre otras causas etiologicas también se mencionan enfermedades
metabdlicas, trastornos neuroldgicos que pueden conducir a laringoespasmo o a
una insuficiencia de la conduccion cardiaca; la hipersensibilidad a la leche de vaca
ha sido sugerida como factor etioldgico y se ha postulado que infantes suscep-
tibles pueden presentar una reaccion de tipo anafilactico a la proteina de la leche
de vaca especialmente durante los primeros meses de la vida, su mecanismo se
explica en regurgitacion gastrica del contenido lacteo seguida de aspiracion durante
el suefio y muerte subita debido a anafilaxis, estudios que se han realizado han
puesto en duda la importancia de este mecanismo; se han implicado ciertas enfer-
medades virales cuyo mecanismo atin no es bien conocido.

El grupo de estudiantes del 5° aflo dio su impresidon y piensa que se trato
de una predisposicion a insuficiencia adrenal debido a la administracion de
corticosteroides durante el primer trimestre del embarazo y secundariamente con
la vacunacion D.P.T. una reacciéon de tipo anfilactico, produciendo un fenémeno
de Schwarman Sanarelli y finalmente un Sindrome de Water House Friderichsen.
Los estudiantes del 6'? afio estuvieron de acuerdo con el grupo anterior.

En el grupo de Residentes el Dr. Lezama hace una relacion acerca del
mecanismo del tratamiento con corticosteroides. produce inhibicion a nivel de la
hipo6fisis si se usan por tiempo prolongado y supone que debido a la adminis-
tracion de corticosteroides durante el embarazo este nifio presentaba insuficiencia
suprarrenal, que posteriormente con el stress de la vacunacion llevo a un Sindrome
de Water House Friderichsen.

El Dr. Oviedo comenta acerca del mal uso de esferoides durante el primer
trimestre del embarazo, ya que se ha demostrado su efecto teralogénico. en el
presente caso él duda que se trata de muerte stbtia, ya que hubo una sintoma-
tologia previa y mas bien se inclina a pensar que se traté de una septicemia que
condujo a un Sindrome de Water House Friderichsen.
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El Dr. Danilo Castillo se pronuncia en igual sentido, ademas se refiere que
en estudios realizados en Uruguay por el Dr. Guerra han reportado casos de
sindrome urémico hemolitico secundario a vacunacion con D.P.T.

El Dr. Enrique Samayoa esta de acuerdo en que el uso de corticosteroides
en la embarazada especialmente en el primer trimestre no es recomendable, pero
duda que en el presente caso su administracion haya tenido que ver con el cuadro
de muerte subita, ya que no cree que la dosis fue suficiente para predisponer o
llevar a una insuficiencia suprarrenal que se manifestd en el nifio hasta los 3
meses de edad.

El Dr. Héctor Lainez aclara que a ¢l le tocd manejar el caso de la madre de
este nifio, quien ingres6 con cuadro severo de eritema multiforme por lo cual
y conociendo los riesgos que implicaba su uso por salvar a la madre se tuvo que
administrar corticosteroides, pero también no cree que haya habido ninguna
relacion de causa-efecto, mas bien se inclina a que se traté de un fenomeno de
tipo anafilactico que haya llevado a una reaccion Schwarman Snarelli mas bien
relacionado con la teoria de alergia a la leche; en segundo lugar una hemorragia
meningea secundaria a un Sindrome de Water House Friderichsen.

El Dr. Manuel Sequeiros comenta que esta madre fue tratada por 8 afios
debido a infertilidad primaria, también se refiere acerca del cuadro dermatolégco
grave que presentaba por 10 que como medida salvadora se usaron corticosteroi-
des, también manifiesta que el niflo era prematuro tanto cronolégicamente como
por peso; sin embargo, tenia un Apgar de 9 al nacimiento, su periodo neonatal
fue completamente normal, siendo reconocido por el Pediatra quien no encontrd
ninguna anormalidad; tuvo ocasion de ver a la madre y el nifio a la edad de
6 semanas quien presentaba un desarrollo normal.

El Dr. Alfredo Zambrana se refiere a un estudio de 260 casos llevados a
cabo por Bon Giovani en el cual embarazadas habian sido tratadas durante todo
el curso del embarazo con corticosteroides, unicamente se reportaron 2 casos de
paladar hendido; asi que él tampoco cree que .haya una relacion entre los corti-
costeroides administrados a la madre y la muerte stubita de este nifio.

DIAGNOSTICOS CLINICOS

1.—-Sindrome de Water House-Friderichsen, secundario a:
a) Septicemia
b) Anafilaxis

¢) Predisposicion por uso de corticosteroides durante el embarazo y poste-
riomente vacunacion D.P.T.

AUTOPSIA N’ 5 (VCL)

Autopsia N’ 5 (VCL) del nifio A. E., solicitada por sus padres el dia 10
de noviembre de 1969.

H. C: Refieren los padres que el nifio tenia 3 meses de edad, y habia
estado gozando de buena salud hasta el 8 de noviembre del presente afio, cuando
le inyectaron la vacuna Triple, 24 horas después empezd a manifestar llanto,
incomodidad y ligera anorexia.



CASO CLINICO PATOLOGICO 169

El 10 de noviembre por la mafiana le notaron algunas manchas equimoticas
en la superficie corporal y muri6 subitamente a las 9 a. m.

No hay historia de vomitos, diarrea o calentura.

HALLAZGOS DE AUTOPSIA

Paciente de tres meses de edad, que fallecio a las 9 a. m.. hora de autopsia:
2 y 30 p. m. Al reconocimiento externo del cadaver se encuentra, nifio con peso
de 4900 gramos, tall: 60 cms. en largo. Rigidez cadavérica: presente. Lividez
cadavérica: manchas equimoticas. en todo el cuerpo. Craneo: normal. Nariz: sin
secrecion mucosa. Boca: con secreciones blanquecinas.

CAVIDADES

Pleurales, pericardica y peritoneal: No demostraron N.D.P.

ORGANOS
Corazén y pulmones: Ambos pesaron 130 gramos.

Corazon: No habian malformaciones. El F. Ovale y C. Arteriovenoso estaban
cerrados.

Pulmén derecho: Se encontraba atelectasico.

Pulmoén izquierdo: Atelectasico. Los bronquios contenian moco y leche
no digerida.

Higado: 180 gramos.

Bazo: El bazo estaba ausente (agenesia).

Riflones: Ambos pesaron 40 grameos.

Uréteres: Doble uréter en el lado izquierdo.

Vejiga urinaria: N.D.P.

Suprarrenales: Ambas suprarrenales presentaban una hemorragia difusa.

Laringe y traquea: Con secreciones.

Estomago: Lleno de moco y leche no digerida.

Intestino delgado: Pequefia formacion polipoide midiendo 5x5 mms., en
el duodeno.

Vesicula biliar y V. biliares: N.D.P.

Glandula tiroides: Presente.

Ganglios linfaticos: Hipertroficos los del mesenterio hasta 1x1 cms.

Timo: 30 gramos (el peso normal para esta edad es de aproximadamente
15 gms).

Cerebro: 660 gramos.

Cerebelo, hipofisis y médula espinal: N.D.P.

DIAGNOSTICOS MACROSCOPICOS:

1) Sindrome de Water House-Friderichsen.
2) Insuficiencia adrenal aguda.

3) Agenesia de bazo.

4)Hipertrofia del timo (30 gms).

5) Doble uréter del lado izquierdo.

Causa de muerte: Sindrome de Water House-Friderichsen.
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El 10 de noviembre por la mafiana le notaron algunas manchas equiméticas
en la superficie corporal y murié sibitamente a las 9 a. m.

No hay historia de vomitos, diarrea o calentura.

HALLAZGOS DE AUTOPSIA

Paciente de tres meses de edad, que fallecié a las 9 a. m., hora de autopsia:
2 y 30 p. m. Al reconocimiento externo del cadaver se encuentra, nifio con peso
de 4900 gramos, tall: 60 cms. en largo. Rigidez cadavérica: presente. Lividez
cadavérica: manchas equimoticas, en todo el cuerpo. Craneo: normal. Nariz: sin
secrecion mucosa. Boca: con secreciones blanquecinas.

CAVIDADES

Pleurales, pericardica y peritoneal: No demostraron N.D.P.

ORGANOS

Corazén y pulmones: Ambos pesaron 130 gramos.

Corazén: No habian malformaciones. El F. Ovale y C. Arteriovenoso estaban
cerrados.

Pulmoén derecho: Se encontraba atelectasico.

Pulmoén izquierdo: Atelectdsico. Los bronquios contenian moco y leche
no digerida.

Higado: 180 gramos.

Bazo: El bazo estaba ausente (agenesia).

Rifiones: Ambos pesaron 40 gramos.

Uréteres: Doble uréter en el lado izquierdo.

Vejiga urinaria: N.D.P.

Suprarrenales: Ambas suprarrenales presentaban una hemorragia difusa.

Laringe y traquea: Con secreciones.

Estomago: Lleno de moco y leche no digerida.

Intestino delgado: Pequefia formacion polipoide midiendo 5x5 mms., en
el duodeno.

Vesicula biliar y V. biliares: N.D.P.

Glandula tiroides: Presente.

Ganglios linfaticos: Hipertréficos los del mesenterio hasta Ix1 cms.

Timo: 30 gramos (el peso normal para esta edad es de aproximadamente
15 gms).

Cerebro: 660 gramos.

Cerebelo, hipofisis y médula espinal: N.D.P.

DIAGNOSTICOS MACROSCOPICOS:

1) Sindrome de Water House-Friderichsen.
2) Insuficiencia adrenal aguda.

3) Agenesia de bazo.

4) Hipertrofia del timo (30 gms).

5) Doble uréter del lado izquierdo.

Causa de muerte: Sindrome de Water House-Friderichsen.
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HALLAZGOS MICROSCOPICOS

Pulmones: Se hicieron 4 cortes de ambos pulmones, los cuales demostraron
marcada congestion y material rosado en los alveolos mezclado con abundantes
histiocitos que tienen citoplasma vacuolado. Llama la atencién para la edad del
niflo, el engrosamiento de los tabiques alveolares pero no se observaron células
inflamatorias. Hay areas de atelectasia y las células espumosas también fueron
observadas en la luz de los bronquiolos y pudieran representar reaccion fagoci-
taria a leche regurgitada del estdmago al aparato respiratorio.

Corazon: Un corte del miocardio no demostrd nada particular.

Higado: Los cortes del higado demostraron un parénquima hepatico mode-
radamente congestionado y presencia de escasos leucocitos y células mononu-
cleadas en los espacios sinusoidales.

Rifiones: Cortes de ambos rifiones unicamente revelaron mostrada congestion.

Timo: Los cortes del timo demuestran tejido linfatico hiperplasico formando
16bulos con presencia en la region central de los llamados cuerpos de Hassall.

Ganglios: Cortes de los ganglios mesentéricos demostraron marcada conges-
tion con su arquitectura preservada y foliculos de diferente forma y tamafio, no
habian lesiones granulomatoides, o necrosis y s6lo ocasionales focos de fagocitosis
fueron observados.

Pancreas: Cortes demuestran cambios tempranos de autolisis. Hay promi-
nentes islotes de Langershans. hiperplasicos, principalmente en la periferia del
tejido pancreatico.

Suprarrenales: Los cortes de las suprarrenales son de mala calidad, pues
con la idea de preservarlas para macrofotografia han sufrido cambios autoliticos.
De la extensa hemorragia sélo se observa hemolisis de globulos rojos dando una
coloracion amarillenta con la coloracion de hematoxilina y eosina, sin embargo
la hemorragia de estas glandulas fue un cambio que se observd en ambas supra-
rrenales, macroscopicamente por lo que creo que en realidad representa el cambio
anormal morfolégico mas importante encontrado en este caso y que perfectamente
explica la muerte del niflo.

Cerebro: Se hicieron 3 cortes del cerebro en distintos sitios, no habiéndose
observado ningun tipo de patologia.

DIAGNOSTICOS FINALES

1) Sindrome de Water-House Friderichsen.

2) Insuficiencia suprarrenal aguda.

3) Agenesia de bazo.

4) Hipertrofia del timo.

5) Congestion pulmonar y edema.

6) Atalectasias pulmonares focales.

7) Congestion hepatica, ligera.

8) Hiperplasia de ganglios mesentéricos.

Causa de muerte: Sindrome de Water House-Friderichsen, asociado con

agenesia de bazo. (Referencia: E. Potter. Pathology of the Fetus and the Infant.
2~ Edition Pag. 416).



Fig. 1Dibujo comparativo de un nifio

normal y otro con Agenesia de Bazo.

Fig. 2 Obsérvese el aspecto

hemorragico de ambas suprarrenales.
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COMENTARIO

Los hallazgos morfolégicos encontrados en este caso se reducen principal-
mente en orden de importancia a una hemorragia bilateral de las glandulas supra-
rrenales que se conoce con el nombre de Sindrome de Water House-Friderichsen
el cual puede ser ocasionado por distintas condiciones principalmente de origen
infeccioso, sin embargo en este caso no tenemos ninguna causa conocida que
pueda explicarlo. La Dra. E. Potter en su libro menciona un caso de agenesia
del bazo que muri6 a la edad de 15 meses por un sindrome de Water House-
Friderichscn.

Nuestro caso viene a ser muy similar ya que también habia ausencia del bazo.

Nifios con esta malformacion presentan generalmente susceptibilidad a pro-
cesos infecciosos y posiblemente por un mecanismo compensador €3 timo y
ganglios linfaticos presentaban cambios hiperplasicos que perfectamente puede
relacionarse con la falta del bazo.

Ademas de esta malformacion se encontrd otra anomalia que fue el doble
uréter del lado izquierdo, y las malformaciones son generalmente multiples.

En conclusiéon el nifio murié de un cuadro de insuficiencia suprarrenal lla-
mado sindrome de Water House-Friderichsen, asociado con agenesia de bazo.
Esta condicién no es hereditaria; en cuanto a la inyeccién previa (vacuna triple)
no puedo probar que existe relacion alguna, pero queda la posibilidad de que
haya sido esta inmunizacién la causa desencadenante de su enfermedad.

Dr. Virgilio Cardona Lépez





