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Sesion anatomoclinica

Dr. Raymundo Rodriguez Herrera,* Dr. Rodolfo Rodriguez Jurado™*

Presentacioén del caso

Nifio de 13 afios de edad con mielomeningocele lumbar y
plastia a los 13 dfas de vida. Hidrocefalia congénita tratada
con valvula de derivacion ventriculoperitoneal (VDVP) a
los siete meses; recolocacion de la misma a los tres y a los
11 afios. Escoliosis toracolumbar secundaria al mielomenin-
gocele operada a los 12 afios por instrumentacion posterior
y artrodesis de columna toracolumbar con colocacién de
barras de Luque. Durante el procedimiento tuvo choque
hemorragico y paro cardiorrespiratorio por cinco minutos
del que se recuperd; permanecié dos dias en terapia intensiva
y evoluciond bien, no tuvo secuelas. Egresé por mejoria
tres semanas después.

Padecimiento de 15 dias de evolucién que se inicié con
dificultad para la marcha, para subir escaleras, elevar ambos
brazos y tomar objetos con las manos. Tuvo disfagia para
alimentos sélidos, malestar general, anorexia, fatiga facil
y fiebre no cuantificada.

Frecuencia cardiaca: [10/min; frecuencia respiratoria:
22/min; Tension arterial: 110/70 mmHg. Exploracion fisica:
Alerta, reactivo, bien orientado; pares craneales normales,
pupilas isocdricas normorrefléxicas, fondo de ojo normal,
coloracion eritemato-violacea en cara y cuello, e hiperpig-
mentacion en zonas expuestas al sol. Dolor e induracién de
musculos de la cintura escapular y pélvica. Fuerza muscu-
lar proximal disminuida en miembros toracicos y pélvicos
3/5; marcha claudicante, camina con ayuda; sensibilidad
superficial y profunda normales. Reflejos de estiramiento
muscular normales. Papulas eritematoescamosas en articu-
laciones interfalangicas proximales y metacarpofalangicas
(papulas de Gottron). Laboratorio. Biometria hematica: he-
moglobina: 14.5 gr/dL; leucocitos: 8.700 mm?; linfocitos
15%; monocitos 3%; segmentados 82%; plaquetas: 392,000
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mm?; proteinas totales: 7.1g/dL; albimina 2.6 g/dL..; glo-
bulinas: 4.5g/dL.; aspartatoaminotransferasa: 799mU/mL;
alaninoaminotransferasa: 218mU/mL; deshidrogenasa
[actica: 1365 mU/mL; creatinfosfoquinasa: 1492 imU/mL.
Electromiografia de muasculos biceps, braquial izquierdo
y tibial anterior derecho: potencial de unidad motora de
larga duracién, con polifasicos y de amplitud disminuida,
con patron de interferencia completo y disminucioén de la
amplitud (compatible con un patrén miopatico). Serie esofa-
gogastroduodenal: reflujo gastroesofagico espontaneo hasta
el tercio superior del esdfago en cantidad moderada; no fue
posible valorar el mecanismo de la deglucion,

Durante su estancia tuvo fiebre intermitente de 38 °C,
odinofagiay disfagia. Examen fisico. Aleteo nasal inconstante
y tiros intercostales bajos; hipoventilacion basal derecha y
estertores subcrepitantes bilaterales, Rx de torax: Infiltrado
alveolar bilateral. Tratamiento. Dicloxacilina y amikacina
para la bronconeumonia intrahospitalaria y prednisona para
la miopatia inflamatoria. El iltimo dia de estancia incrementé
la dificultad respiratoria. Recibio oxigeno, nebulizaciones,
esteroide inhalado y aspiracién de secreciones; tuvo mds di-
ficultad respiratoria y acidosis respiratoria. Se administrd
oxigeno por mascarilla y se intent6 intubarlo sin €xito. Pre-
sentd bradicardia y paro cardiorrespiratorio irreversible.

Informe anatomopatolégico
El paciente fue operado de mielomeningoplastia lumbar en
el periodo neonatal. El estudio histopatologico corrobor6 el
diagnéstico de mielomeningocele. El estudio postmortem
de encéfalo mostré infiltrado inflamatorio crénico leve y
fibrosis residual en léptomeninges. Los cortes del acueduc-
to de Silvio mostraron gliosis nodular subependimaria en
relacion con la hidrocefalia y como secuéla de un proceso
inflamatorio previo. Se descartd malformacién de Chiari.
El es6fago mostré erosion de la mucosa del tercio supe-
rior y medio (Figura 1). Los cortes histologicos mostraron
afeccion acentuada en el musculo estriado del tercio superior
de esdfago, constituida por focos con infiltrado inflamato-
rio linfo-plasmocitario intersticial, angulacién de fibras
y prominente fibrosis endomicial y perimicial (Figuras
2 y 3). El estudio histoldgico de musculos faringeos,
psoas y diafragma exhibid grados variables de inflamacién
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cronica intersticial, atrofia irregular de fibras musculares,
alteraciones degenerativas, cambios de regeneracion y
fibrosis (Figura 4).

En el aparato respiratorio, la laringe era estrecha con
edema de glotis. Los pulmones mostraron consolidacién
irregular y congestion; histolégicamente revelaron denso
infiltrado inflamatorio polimorfonuclear intraalveolar y
zonas con material lipidico y macréfagos espumosos ( Figura
5). Se encontraron zonas con hemorragia intraalveolar,
hemorragia focal en diafragma, higado, célices renales y
mucosa de intestino delgado. El estudio histopatolégico de
rifion mostré datos de necrosis tubular aguda.

Figura 3. Musculo estriado del tercio superior del esofago con
infiltrado inflamatorio crénico perivascular, atrofia focal de fibras
musculares y fibrosis acentuada perimicial y endomicial; la colagena
se tifie de azul. Tincién tricromico de Masson 10X.

Figura 1. Aspecto macroscépico de eséfago; ndtese el aspecto  Figura 4. Misculo esquelético con atrofia perifascicular y central
acartqnado de la pared y la erosion de la mucosa en tercio superior de fibras; hay ondulacién, fragmentacién y cambios citoplasmicos
y medio. degenerativos en las mismas. Tincién tricrémico de Masson 10X.

Figura 5. Parénquima pulmonar con vacuolas lipoidicas intraal-

: e veolares de diversos tamafios y denso infiltrado inflamatorio de
Figura 2. Pared esofagica con infiltrado inflamatorio linfo-plasmoci- polimorfonucleares; nétese el exudado inflamatorio agudo en la
tario entre las fibras de musculo liso. Hematoxilina y eosina 10X. luz de un bronquiolo en el angulo inferior derecho.
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Diagnésticos anatomopatolégicos finales
Dermatomiositis juvenil (DMJ) con afeccion acentuada en
musculo estriado de tercio superior de esoéfago, muisculos
faringeos, psoas y diafragma. Escoliosis secundaria (torax
restrictivo), status pos-colocacion de artrodesis in situ con
barras de Luque. Bronconeumonia con componente lipoi-
dico. Hemorragia multivisceral. Meningitis residual con
fibrosis moderada.

Discusién

Clinicamente por los antecedentes de hidrocefalia, mielo-
meningocele y el cuadro agudo de cuadriparesia progresiva
y marcha claudicante se pensé en malformacién de Chiari
tipo I '; se descarté por los datos del estudio tomografico
y posteriormente por el estudio histopatoldgico. Se trata
de una DMJ, diagndstico que se apoya por la presencia de
debilidad muscular, afeccion cutanea, elevacién de enzimas
musculares y patrén miopatico caracteristico.

La debilidad muscular proximal simétrica suele ser de
comienzo insidioso en la mayoria de los nifios, con duracion
promedio de tres meses antes de establecer el diagnostico.
Sin embargo, una tercera parte de los pacientes tiene un
comienzo agudo como en este caso, con una evolucion de
15 dias. >4 La afeccién muscular se manifiesta por pérdida
progresiva de las actividades de la vida diaria como di-
ficultad para correr, subir escaleras, levantarse del suelo
(signo de Gowers) o de la silla, peinarse e incluso vestirse
por si solo. 3

Los musculos afectados ocasionalmente muestran edema
€ induracion. Las mialgias ocurren en 15 a 20% de los adul-
tos y en 30 a 80% de los nifios. 2* En la mayoria de los casos
estan afectadas la cintura escapular y la pélvica. Los refiejos
tendinosos profundos se conservan hasta fases tardias de
la enfermedad, lo cual permite distinguir la DMJ de otras
enfermedades neuromusculares, especialmente cuando las
manifestaciones cutineas son inespecificas.

También se afectan los musculos del esofago y la dis-
fagia es el sintoma mas frecuente. Otras manifestaciones
son el reflujo gastroesofagico, alteraciones de la peristal-
sis, con vaciamiento gastrico retardado y disminucion de
la motilidad intestinal. *® Este paciente tuvo disfagia con
los alimentos sélidos; en la SEGD se detect6 reflujo gas-
troesofagico espontidneo moderado hasta el tercio superior
del esofago.

El estudio histopatolégico de los musculos faringeos y
del musculo estriado del eséfago superior mostr6 dafio acen-

tuado (Figura 5) La afeccién del eséfago provoca incapacidad
para deglutir sélidos, con acumulacién de secreciones lo
que puede causar broncoaspiracion. Un estudio de uno de
los autores ® mostré alteraciones en la serie esofagogas-
troduodenal en el 73.6% de los casos, caracterizadas por
dismotilidad esofagica, escape faringonasal y dilatacién del
tercio proximal o medio del esofago.

La debilidad de la musculatura esofagica, faringea y del
paladar blando, asi como la disminucién de la capacidad
ventilatoria provocan atelectasias localizadas y neumonia
por aspiracién en algunos pacientes. La neumonia es una
causa importante de mortalidad. *°

La afeccidén de los musculos respiratorios en la derma-
tomiositis es comiin; en el 70% de los niflos se acompafia
de enfermedad restrictiva con disminucion de la capacidad
ventilatoria que puede llevar a hipoxemia. %'"'? Los datos
clinicos habituales son disnea y tos; sin embargo, pueden
ser asintomaticos y en tal caso las pruebas de funcién res-
piratoria son de gran utilidad para demostrar enfermedad
restrictiva. Este estudio no se realiz6 en el paciente por la
afeccion aguda pulmonar y la alteracién estructural de
la columna. Durante la etapa aguda de la enfermedad debe
prestarse atencién a una ventilacion y deglucién adecuadas.
Ocasionalmente la debilidad muscular es tan importante que
puede requerirse asistencia ventilatoria y alimentacion con
sonda nasogastrica.

La afeccion cutanea en la DMJ se ve en mas del §5% de
los pacientes. Puede ser de dos tipos, a saber, lesiones tipicas
o lesiones inespecificas. Entre las primeras se encuentran el
eritema en heliotropo y las papulas de Gottron. Las inespe-
cificas se caracterizan por la presencia de telangiectasias,
poiquiloderma, hipopigmentacion e hiperpigmentacion y
eritema periungueal. 2 Este caso tuvo lesiones tipicas y entre
las inespecificas, presentd hiperpigmentacion en las zonas
expuestas al sol.

En el paciente hubo elevacién de enzimas musculares
especialmente creatinfosfoquinasa y cambios electromio-
gréaficos compatibles con un patrén miopético que cumplia
con cuatro criterios diagndsticos. Finalmente el estudio histo-
l6gico postmorten completd todos los criterios diagndsticos
de Bohan y Peter ' que proporciona una sensibilidad
diagnéstica del 93% frente a otras enfermedades del tejido
conectivo. 2

Dyckey y Myers ' describieron tres tipos de afeccion
pulmonar en la dermatomiositis de adultos: neumonitis in-
tersticial, neumonia por aspiracién e insuficiencia ventilato-
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ria. Clinicamente la enfermedad pulmonar ocurre en 5 a 10%
de los casos. “!* En este caso habia problema agregado de es-
coliosis secundaria causante de una alteracion en la morfologia
pulmeonar con hipoperfusion bilateral de predominio en pulmén
izquierdo, que ademas estaba disminuido de tamafio.

La bronconeumonia intrahospitalaria que presentd el
paciente, con un componente lipoidico exdgeno, el reflujo
gastroesofagico, la pobre mecanica ventilatoria y el cimulo
de secreciones por la debilidad de los mUsculos respiratorios
secundaria a la DMJ contribuyeron a la disminucion de la
capacidad ventilatoria y el desenlace fatal.

Comentario anatomo-patoldgico

Como fue anotado, a este paciente se le realizé mielomenin-
goplastia Jumbar en el periodo neonatal corroborandose un
mielomeningocele en el estudio histopatologico. El estudio
postmortem de encéfalo mostr6 infiltrado inflamatorio cré-
nico leve y fibrosis residual en leptomeninges. Los cortes
del acueducto de Silvio mostraron gliosis nodular subepen-
dimaria relacionada con la hidrocefalia observada en este
paciente, y como secuela de un proceso inflamatorio previo.
Se descarté6 Malformacion de Chiari.

El eséfago mostrd erosiéon de la mucosa a nivel del
tercio superior y medio (Figura 1); los cortes histologicos
mostraron afeccion acentuada en el musculo estriado del
tercio superior de es6fago. Dicha afeccion esta constituida
por focos con infiltrado inflamatorio linfo-plasmocitario
intersticial, angulacién de fibras y prominente fibrosis
endomicial y perimicial (Figuras 2 y 3). El estudio histo-
légico de musculos faringeos, psoas y diafragma exhibi6
grados variables de inflamacion crénica intersticial, atrofia
irregular de fibras musculares, alteraciones degenerativas,
cambios de regeneracion y fibrosis (Figura 4).

A nivel del aparato respiratorio, la laringe era estrecha
con edema de glotis. Los pulmones mostraron consolida-
cién irregular y congestion; en la histologia revelaron denso
infiltrado inflamatorio polimorfonuclear intraalveolar con
zonas con material lipidico y macréfagos espumosos (Fi-
gura 5). Se encontraron zonas con hemorragia intralveolar,
hemorragia focal en diafragma, higado, calices renales y en

mucosa de intestino delgado. El estudio histopatologico de
rifién mostré datos de necrosis tubular aguda.
Diagndsticos anatomopatoldégicos finales: Dermatomio-
sitis juvenil con afeccion acentuada en musculo estriado de
tercio superior de esofago, musculos faringeos, psoas y dia-
fragma. Escoliosis secundaria (Tdrax restrictivo) con status
pos-colocacién de artrodesis in situ con barras de Luque.
Bronconeumonia con componente lipoidico. Hemorragia
multivisceral. Meningitis residual con fibrosis moderada.
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