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Desde la Dirección

 “El progreso no consiste en aniquilar hoy el ayer, sino, al revés, 
en conservar aquella esencia del ayer que tuvo la virtud de crear ese hoy mejor”.

José Ortega y Gasset

Desde  la Dirección deseo dar la Bienvenida a la Sociedad de Pediatría de Andalucía Oriental (SPAO) en su lle-
gada a la revista Vox Paediatrica, Órgano de Expresión de la Sociedad de Pediatría de Andalucía Occiden-
tal y Extremadura. El Equipo de Dirección de Vox Paediatrica, se congratula y enorgullece porque, a partir de 

ahora, comienza para la revista una nueva andadura que, podemos presentir, va a estar plena de éxitos. No debemos 
pasar por alto que, en esta nueva etapa, la revista va a ser distribuida al colectivo pediátrico, de cuatro Comunidades 
Autónomas: Andalucía, Extremadura, Ceuta y Melilla con una población que rebasa los nueve millones setecientos mil 
habitantes. Utilizando el pensamiento de Ortega y Gasset, estimamos que sin variar la línea editorial de la revista, que 
tantos éxitos está alcanzando en los últimos volúmenes, según reconocimiento general; y sin modificar ni aniquilar lo 
que hemos hecho hasta hoy, consideramos que se abre una nueva etapa que nos puede llevar a ese hoy que preten-
demos sea aún mejor; porque se amplían los horizontes y las perspectivas de la revista, facilitando su indexación  en 
los distintos Índices y propiciando, a su vez, conseguir factor de impacto en el futuro.

Con la participación en la revista de la SPAO, no sólo enriquecemos su Staff, con las inclusión de nuevos miembros 
en el mismo, sino que con ese amplio abanico de personalidades pediátricas, de Andalucía oriental, que van a partici-
par, se multiplicará, sin duda, el envío de colaboraciones científicas, porque se aumenta, qué duda cabe, el campo de 
la investigación pediátrica, al ampliarse las Áreas de Salud: Facultades de Medicina, Hospitales de referencia y Centros 
de Salud de Atención Primaria. Creemos sinceramente, además, que Vox Paediatrica puede convertirse en nexo de 
unión y hermanamiento de nuestras dos importantes Sociedades pediátricas miembros de la Asociación Española 
de Pediatría (AEP).

Además debo significar que, en esta nueva etapa que iniciamos, se ha hecho también realidad un proyecto, que 
con entusiasmo ha concebido el Equipo de Dirección. Se trata de la nueva Sección LA VOX DEL RESIDENTE; gracias 
también al tesón del Equipo Coordinador, formado por las Residentes, Dras. Gallego Alcaide, M.J., Peláez Cabrera, 
M.J. y Portero García, N., del Hospital Juan Ramón Jiménez de Huelva.  El proyecto se ha consolidado, de tal ma-
nera que, nada más dado a conocer, ha despertado un gran interés, entre los MIR en Pediatría y sus Áreas específicas, 
de nuestras Comunidades Autónomas. Se trata de una Sección llevada por los propios Residentes pero no dirigida solo 
a ellos sino, también, abierta a todos los profesionales responsables de la atención al niño y al adolescente.

Al dirigirme a los lectores de Vox Paediatrica, deseo expresar mi público agradecimiento a los Referees que tan 
eficazmente han participado en la revisión, y corrección de estilo, de los trabajos que llegan a la redacción y a los dis-
tintos Comités. Mi agradecimiento especial a los Subdirectores, Dres. Coronel Rodríguez y Espino Aguilar. Ellos han 
colaborado eficazmente en el progreso de la revista con sus ideas renovadoras y el apoyo siempre a la Dirección. Éste 
apoyo renovador me hace recordar la frase de Wayne Dyer: “El progreso y el desarrollo son imposibles si uno sigue ha-
ciendo las cosas tal y como siempre las ha hecho”. Por ello nos sentimos entusiasmados por la nueva etapa que inicia-
mos, mirando al futuro; porque hemos reconocido y publicado, (Vox Paediatrica 2010; (1) 5-6.) que, ante la controver-
sia frecuente de considerar caduca la prensa escrita -teoría defendida por algunos-, consideramos que la facilidad de 
acceder a Internet no tiene por qué ir destruyendo el arsenal bibliográfico biomédico en papel; y donde recordábamos 
también, las palabras de Gonzalo Casino: “Esta convivencia de dos versiones diferentes de una misma publicación, la 
electrónica y la de papel, es uno de los hechos más notables del momento”.

Una vez más, al reiterar mi saludo y bienvenida a la Sociedad de Pediatría de Andalucía Oriental, en la persona 
de su presidente el Dr. Muñoz Hoyos, deseo también dejar patente mi agradecimiento al Dr. Ortíz Tardío porque la 
Junta Directiva de la Sociedad de Pediatría de Andalucía Occidental y Extremadura, que preside, tan sabiamente 
ha sabido ampliar los horizontes  de Vox Paediatrica.

Dr. José del Pozo Machuca
Director ejecutivo de Vox Paediatrica
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Editorial

Q
uerido compañeros y amigos, queridos pediatras de la SPAOYEX y de la SPAO, quiero expresaros que 
es para mí un honor y motivo de gran satisfacción, poder dirigirme a vosotros para expresar de alguna 
manera, lo que representa esta nueva andadura que vamos a emprender: “La edición conjunta por ambas 
sociedades de la revista Vox Paediatrica”. En primer lugar quiero dar las gracias al Director ejecutivo, el 

Dr. José del Pozo Machuca, así como a los Subdirectores ejecutivos, Secretarios de redacción, Comité de redacción, 
Comité editorial y Junta Directiva de la SPAOYEX, por la amable, generosa y acertada proposición que nos hicieron 
para convertir la prestigiosa revista que dirigen en el órgano de expresión profesional y científica de ambas Sociedades 
Científicas. Desde aquí vaya también nuestro reconocimiento y agradecimiento a la memoria de su Fundador el Dr. D. 
Antonio González-Meneses y González-Meneses (q.e.p.d.).

Desde la edición del primer tratado español de Medicina Infantil de Jacobo Díaz de Toledo en 1538: “Opuscu-
lum recens natum de morbis puerorum”.  Han sido muchas las publicaciones que en forma de libros, monografías y 
revistas médicas se han editado en todo el territorio nacional, pero en Andalucía y Extremadura hay que destacar por 
méritos propios la revista VOX Paediátrica, gracias a ella, se han mantenido durante años unos canales de información 
y comunicación de gran utilidad para un colectivo tan específico como el nuestro. 

A pesar de que el uso generalizado de Internet, con sus indudables beneficios, haya provocado un efecto paradó-
jico en la comunicación, ya que por una parte se ha desprofesionalizado (publica cada vez más gente que sabe menos 
cosas) y por otra se ha superespecializado, fragmentando el conocimiento en infinidad de sectores. Es importante que 
determinadas parcelas de la información se mantengan de forma independiente y bajo un prisma exclusivamente pro-
fesional y científico, como puede ser la línea editorial de Vox Paediatrica. En este sentido nos parece oportuno recordar 
“El principio de razón suficiente” como un principio filosófico según el cual todo lo que ocurre tiene una razón sufi-
ciente para ser así y no de otra manera. En consecuencia, parece lógico admitir que el deseo conjunto de ambas so-
ciedades es razón suficiente para que se produzca esta integración. 

Como ya señalara Einstein, en los momentos de crisis, sólo la imaginación es más importante que el conocimiento, 
y, efectivamente hay que tener imaginación para ser capaz de plasmar en realidades proyectos como el que hoy pre-
sentamos. A pesar de la crisis en la que nuestra sociedad se ve envuelta, van a ser precisamente; las grandes simili-
tudes existentes entre ambas sociedades, la vocación de servicio de sus miembros y el paralelismo recorrido por sus 
componentes a través del tiempo, los factores que han posibilitado alcanzar en la actualidad, el excelente nivel  asis-
tencial, docente e investigador de la Pediatría en nuestras CC.AA. Logros que sin duda se deben a la capacidad de un 
colectivo que ha sabido sufrir y adaptarse a la crisis de una forma ejemplar. 

En definitiva, estamos ante una nueva realidad que permitirá ampliar sustancialmente la difusión de la revista, que 
alcanzará a más de 2000 pediatras, lo que sin duda será un plus añadido al ya existente. Con este considerable nú-
mero de socios, hemos de plantearnos a medio y largo plazo la posibilidad de ser una revista indexada y ser incluida 
en el Journal Citation Report. 

Pudiéndose cumplir fácilmente el principio aristotélico publicado en su libro de Metafísica que dice: “El todo es más 
que la suma de las partes”. Y, como en ello creemos y estamos convencidos de las bondades de esta unión, os invito 
a participar en esta apasionante aventura que en última instancia permitirá mejorar el nivel de salud de nuestros niños.

Saludos cordiales y bienvenidos a esta nueva etapa.

Antonio Muñoz Hoyos
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Originales

Tumores del sistema nervioso central en niños. 
Experiencia del hospital infantil Reina Sofía. 

Baena-Gómez M.A.1, Mateos-González M.E.1, Peña-Rosa M.J.1, López-Laso E.2, Pérez-Navero J.L.3, Barcones-Gómez C.4 
Unidad de Oncología Pediátrica1. Unidad de Neuropediatría2. Director de la Unidad de Gestión Clínica de Pediatría 
y sus Especialidades3. Unidad Docente de Medicina de Familiar y Comunitaria4.
Hospital Universitario Reina Sofía. Avenida Menéndez Pidal s/n. CP 14004. Córdoba, España.

Dir. Corresp.:  Baena Gómez M.A. mabaenagomez@gmail.com

 Resumen:  Antecedentes: Los tumores del sistema nervioso central constituyen la segunda neoplasia más fre-
cuente en niños y la primera causa de muerte por enfermedad oncológica en la infancia.

Objetivos: Presentar la casuística de los tumores del sistema nervioso central en niños del Hospi-
tal Universitario Reina Sofía y contrastar los datos con la literatura publicada. 

Métodos: Estudio retrospectivo de los pacientes diagnosticados y/o tratados en la Unidad de On-
cología Pediátrica del Hospital Reina Sofía durante un período de 10 años. 

Resultados: Se obtuvieron 74 casos con una relación varón/mujer 0,51/0,48 y una edad media 
al diagnóstico de 8,8 años. El 99% de los casos correspondieron a un tumor primario. Un caso fue 
secundario a la exposición previa a radiaciones ionizantes. La cefalea fue la forma clínica más fre-
cuente de presentación, excepto en menores de 4 años en los que predominaron las alteraciones 
de la marcha. Los gliomas de bajo grado representaron la variedad histológica más común (35,13%) 
y en cuanto a la localización, predominaron los supratentoriales (61%). Recibieron tratamiento qui-
rúrgico 52 pacientes. La supervivencia en nuestra serie es  del 87,83% a los 5 años del diagnóstico.

Conclusiones: Los tumores del sistema nervioso central infantiles suelen tener un origen primario. 
Los gliomas de bajo grado constituyen la variedad histológica más frecuente y la cefalea es la forma 
de presentación más común. En nuestra serie predominó la localización supratentorial. El tratamiento 
de elección es la cirugía. La indicación de radioterapia, quimioterapia o agentes biológicos depende 
tipo de tumor, la localización y edad del paciente. 

 Palabras clave:  tumores, sistema nervioso central, niños, clínica, tratamiento, agentes biológicos.

  Central nervous system tumors in children. Reina sofia children’s hospital experience.

 ABSTRACT: Background: Tumors of the Central nervous system are the second most common malignancy in 
children and the leading cause of death from cancer disease in childhood.

Objectives: To present the casuistry central nervous system tumors in children of  Reina Sofia Uni-
versity Hospital and compare the data with the published literature.

Methods: Retrospective study of patients diagnosed and / or treated at the Pediatric Oncology 
Unit of Reina Sofia Hospital for a period of 10 years.

Results: 74 cases with a male / female 0.51 / 0.48 ratio and mean age at diagnosis 8.8 years were 
obtained. 99% of the cases were primary tumor. One case was secondary to previous exposure to 
ionizing radiation. Headache was the most common clinical presentation , except for children under 
4 years that predominated gait disturbances . The low-grade gliomas represent the most common 
histological subtype (35.13 %) and the location , mainly supratentorial ( 61%). 52 patients received 
surgical treatment . Survival in our series is 87.83 % at 5 years after diagnosis.

Conclusions: Children central nervous system tumors usually have a primary origin. Low-grade glio-
mas are the most common histological variety and headache is the most common form of presentation. 
In our series, the supratentorial location predominated . The treatment of choice is surgery. The indication 
for radiotherapy, chemotherapy or biological agents depends on tumor type, location, and patient age.

 Keywords:  tumors, central nervous system, children, clinical, treatment, biological agents.

Recibido: 04-01-2014   Aceptado:16-03-2014

Vox Paediatrica 2014; XXI(1):9-15
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Introducción
Los tumores del sistema nervioso central (SNC) son 

un grupo de entidades tanto benignas como malignas 
que afectan al encéfalo y la médula espinal (1). Cons-
tituyen la segunda neoplasia más frecuente en niños, 
después de la leucemia, y por consiguiente el tumor 
de órgano sólido más común en la infancia. Represen-
tan entre un 15 y 20% del total de los casos nuevos 
de cáncer que se diagnostican por año en España en 
menores de 15 años y la primera causa de muerte por 
enfermedad oncológica a esta edad(1, 2, 3). 

En la infancia, la incidencia anual de este grupo de 
tumores es de 2,8 casos por cada 100.000 niños (2). 
La tasa de incidencia se ha incrementado desde la dé-
cada de los 90, lo que se atribuye a la disponibilidad y 
sensibilidad del diagnóstico por imagen mediante reso-
nancia magnética (4).

Según el Registro Nacional de Tumores Infantiles de 
la Sociedad Española de Hematología y Oncología Pe-
diátricas (RNTI-SEHOP), atendiendo a los datos de in-
cidencia de base poblacional, de 4439 casos de tu-
mores diagnosticados en el grupo de edad de 0 a 14 
años, entre 2000 y 2012, 953 son tumores del SNC (5).

La etiología es desconocida en la mayoría de los ca-
sos. No obstante, se han identificado distintos factores 
implicados en la carcinogénesis de tumores determi-
nados. Entre ellos, el mejor conocido son las  radiacio-
nes ionizantes, en relación con el desarrollo de gliomas, 
meningiomas o schawannomas (6). Igualmente, predis-
ponen al desarrollo de tumores del SNC ciertos sín-
dromes genéticos, como la neurofibromatosis  tipo 1, 
asociada al desarrollo de neurofibromas, gliomas del 
nervio óptico o astrocitomas; y la esclerosis tuberosa, 
que se asocia al astrocitoma subependimario de célu-
las gigantes. Algunas inmunodeficiencias congénitas y 
la presencia de otros tumores como la adenomatosis 
endocrina múltiple, el retinoblastoma trilateral o el tu-
mor rabdoide maligno renal se han relacionado con la 
aparición de tumores cerebrales (7). 

La clínica de presentación va a depender de la loca-
lización del tumor principalmente, pero también de la 
edad y de la velocidad de crecimiento de la neoplasia 
(2,3,4,8). Los signos y síntomas pueden ser secundarios a 
la obstrucción de la circulación del líquido cefalorraquí-
deo (LCR) o a la compresión o infiltración de estructu-
ras adyacentes por el tumor (4,8).  En lactantes y niños 
pequeños  la hipertensión intracraneal puede cursar de 
forma más insidiosa dada la elasticidad del cráneo al 
encontrarse abierta la fontanela y separadas las sutu-
ras. La tensión de la fontanela y el perímetro craneal 
pueden servir de signo guía en estos casos (4).

En cuanto a la localización, se distinguen dos gran-
des grupos según el tumor se encuentre por encima o 
por debajo de la tienda del cerebelo, siendo los infra-
tentoriales los más numerosos (55%), salvo en lactan-
tes en los en los que predominan los supratentoriales(3). 

Desde el punto de vista histológico, los gliomas de 
bajo grado constituyen el grupo más numeroso de tu-
mores del SNC en niños seguidos de los tumores em-
brionarios como el meduloblastoma (1,2). 

En lo referente al tratamiento, la resección tumoral 
completa o lo más amplia posible constituye la primera 
opción terapéutica en la mayoría de los casos, con el 
objetivo de confirmar el diagnóstico y reducir el volu-
men tumoral (3). La histología, y la localización en el caso 
de tumores inextirpables, determinarán la indicación de 
radioterapia con/sin quimioterapia. Agentes biológicos 
tipo anticuerpos monoclonales o inhibidores del m-TOR, 
podrían tener una eficacia igual o incluso superior a la 
de la radioterapia y quimioterapia convencional, con una 
mayor penetrancia en el SNC y una menor toxicidad(9). 

A continuación presentamos la casuística de nues-
tro Centro. 

Material y Métodos
Realizamos un estudio descriptivo retrospectivo de 

los niños y adolescentes diagnosticados y/o tratados 
de tumores del SNC en la Unidad de Oncología Pediá-
trica del Hospital Universitario Reina Sofía de Córdoba 
entre Febrero de 2003 y Octubre de 2013.  

Se analizaron las siguientes variables: género y 
edad al diagnóstico, si se trata de un tumor primario o 
secundario, la existencia de patología predisponente, 
la forma clínica de presentación, el tiempo de demora 
diagnóstica desde el debut de los síntomas, la locali-
zación primaria del tumor, el tratamiento recibido y la 
supervivencia.

Resultados
Se incluyen en el estudio 74 pacientes con una rela-

ción varón/mujer 0.51/0.48 (figura 1).  La edad media 
al diagnóstico fue de 8.8 años, con un intervalo que 
osciló entre los 2 días de vida a los 18 años y 8 meses 
al diagnóstico. 

Figura 1: Distribución por género.

Patología predisponente: El 99% de los tumores 
fueron primarios, tan sólo se registró  un tumor cere-
bral secundario con el antecedente de exposición a ra-
diaciones ionizantes. En cuanto a patología predispo-
nente, cinco pacientes habían sido diagnosticados de 
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esclerosis tuberosa y otros cinco de neurofibromatosis 
tipo 1 (figura 2). Los cinco primeros  presentaron as-
trocitomas subependimarios de células gigantes.  Dos 
de los pacientes con neurofibromatosis tipo 1 desarro-
llaron gliomas del nervio óptico y tres astrocitomas de 
bajo grado, uno infratentorial y dos supratentoriales. 

Figura 2: Patología predisponerte. 63 pacientes no 
presentaban factores predisponentes. 

Clínica de presentación: Los signos y síntomas al 
diagnóstico se detallan en la figura 3. Un subgrupo de 
16 pacientes fueron menores de 4 años al diagnóstico. 
En este subgrupo predominaron las alteraciones de la 
marcha como forma clínica de presentación.  Por su 
parte, la cefalea fue el síntoma más frecuente en los pa-
cientes diagnosticados de neurofibromatosis tipo 1. La 
mediana del tiempo transcurrido desde el debut de los 
síntomas hasta el diagnóstico fue de 1,5 meses en el 
conjunto de los pacientes globalmente y de 0,5 meses 
en menores de 4 años. 

Figura 3: Signos y síntomas al diagnóstico de los
 tumores del sistema nervioso central en niños del 

Hospital Reina Sofía.

Localización: La localización tumoral fue funda-
mentalmente supratentorial (figura 4).

Histología: El astrocitoma fue la variedad histológica 
más frecuente (41,89%), concretamente el astrocitoma 

de bajo grado con 31 casos (35,13%), seguido del tu-
mor disembrioblástico del neuroepitelio (DNET), 12 ca-
sos (16,21%) y del meduloblastoma, 7 casos (9,45%). 
Cinco pacientes (6,75%) se diagnosticaron de germi-
noma, cinco (6,75%) de ependimoma, tres (4,05%) de 
tumor neuroectodérmico primitivo (PNET) y dos (2,7%) 
de craneofaringioma. Otras variedades histológicas ob-
jetivadas se presentan en la figura 5.

Figura 4: Localización de los tumores del sistema 
nervioso central en niños.

Figura 5: Variedades histológicas de los tumores de 
los tumores del sistema nervioso central en niños.

Tratamiento: Un total de 52 (70,27%) pacientes se 
sometieron a cirugía. Se realizó extirpación completa 
del tumor en un 53,84% de los casos y parcial en un 
38,46%. En el primer caso el astrocitoma de bajo grado 
fue la histología predominante, mientras que en el se-
gundo el germinoma. En 4 pacientes (7,69%) con diag-
nóstico anátomo-patológico de astrocitoma anaplá-
sico, ganglioglioma de alto grado, astrocitoma pilocí-
tico y germinoma, tan sólo se realizó biopsia. Veintidós  
(42.3%) fueron subsidiarios de tratamiento quirúrgico 
sin necesidad de terapia adyuvante, siendo en este 
caso la histología más frecuente el DNET. Veintisiete 
(36,48%) recibieron quimioterapia. Veintiún  pacientes 
(28,37%) recibieron radioterapia, 11 de ellos (14,86%)  
local y 10 (13,51%) craneoespinal. Tres pacientes 
(2,70%), afectos de glioblastoma multiforme, medulo-
blastoma y glioma difuso del tronco del encéfalo,  pre-
cisaron la administración de anticuerpos monoclonales 
(bevacizumab y/o nimotizumab) además de la terapia 
tradicional. Cinco pacientes (6,75%) diagnosticados de 
astrocitoma subependimario de células gigantes en el 
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contexto de esclerosis tuberosa, recibieron tratamiento 
con inhibidores del m-TOR. Un  lactante diagnosticado 
de carcinoma de plexos coroideos fue derivado a otro 
centro de referencia para tratamiento por neurocirugía, 
y una paciente diagnosticada de un tumor infiltrante de 
tronco del encéfalo  rechazó la quimioterapia paliativa 
propuesta (figura 6). 

Figura 6: Tratamiento tumores del sistema nervioso 
central en niños.

Ac: anticuerpos; IT: intratecal; Qª: cirugía; QT: quimioterapia; 
RT: radioterapia.

Supervivencia: La supervivencia a los 3 años en 
nuestra serie es del 90,54% y del 87,83% a los 5 años. 
El tipo histológico asociado a una mayor supervivencia 
es el astrocitoma de bajo grado en ambos casos y la lo-
calización supratentorial. El 1,5 % de los pacientes reci-
bió quimioterapia intratecal, anticuerpos monoclonales 
o inhibidores del m-TOR además del tratamiento quirúr-
gico asociado a quimioterapia sistémica y/o radiotera-
pia. Por su parte, se trataron con everolimus el 7,7%. 

De los pacientes que sobrevivieron a los 3 años del 
diagnóstico, el 31,3% se había sometido a tratamiento 
quirúrgico. Se realizó resección completa en el 37,3%, 
parcial en el 28,4% y biopsia en el 6%. El 17,9% reci-
bió cirugía con radioterapia y quimioterapia sistémica y 
7,5%  cirugía con una de las dos modalidades terapéu-
ticas previamente mencionadas. De los pacientes que 
sobrevivieron a los 5 años del diagnóstico, el 32,3% 
se había sometido a tratamiento quirúrgico. Se realizó 
resección completa en el 38,5%, parcial en el 26,2% y 
biopsia en el 6,2%. El 16,9% recibió cirugía con radio-
terapia y quimioterapia sistémica y 7,7%  cirugía con 
una de las dos modalidades terapéuticas previamente 
mencionadas. 

Han fallecido 9 pacientes, cuya supervivencia media 
fue de 20,31 meses con un intervalo que osciló entre 
los 0,56 y 45,96 meses desde el diagnóstico y una me-
diana de edad de 11 años.

Discusión
Los tumores del SNC constituyen  la neoplasia de 

órgano sólido más común en la infancia (1,2). Presentan 

un primer pico de incidencia en la primera década de la 
vida y un segundo entre los 70 y 80 años de edad, con 
un ligero predominio en varones y raza caucásica (1,2,3).  

Según los datos del RNTI-SEHOP, entre 1980 y 
2012 los tumores del SNC fueron el segundo grupo de 
neoplasias más numeroso tras las leucemias, con 4605 
casos sobre un total de 22938 tumores. El 96,5 % se 
diagnosticó en menores de 14 años y el 3,4 % en ado-
lescentes de 15 a 19 años de edad. En ambos grupos 
de edad la frecuencia en varones fue mayor, 55,8% y 
60,5% respectivamente (5). 

En nuestra serie también hubo un ligero predominio 
de la incidencia en varones, 0,51:0,48, y en la primera 
década de la vida.

Los tumores cerebrales secundarios son aquellos 
que aparecen años después del tratamiento del tu-
mor primario y cuya histología es diferente (10). El estu-
ido de Neglia y col. incluyó 14361 pacientes diagnosti-
cados de distintos tumores primarios (leucemia, tumor 
del SNC, linfoma Hodgkin y no Hodgkin, tumor renal, 
neuroblastoma, sarcoma de partes blandas y sarcoma 
óseo), con una supervivencia de al menos 5 años (11). 
Del total de pacientes, 166 desarrollaron un tumor se-
cundario en el SNC, siendo los más frecuentes los 
meningiomas (39.76%) y los gliomas (24%). El tiempo 
desde el diagnóstico del tumor primario osciló entre 5 
y 28 años, con una mediana de 14 años. Los gliomas 
debutaron más precozmente que los meningiomas. 
Los tumores primarios más frecuentes fueron la leuce-
mia aguda linfoblástica, en relación con el desarrollo de 
gliomas, y los tumores primarios del SNC en relación 
en los meningiomas. Como factor de riesgo más im-
portante se identificaron las radiaciones ionizantes. En 
nuestra serie, tan sólo 1 caso fue un tumor secundario. 
Se trata un varón con antecedente de leucemia aguda 
linfoblástica diagnosticada a los 4 años de edad, que 
recidivó en SNC a los 3 años del diagnóstico recibiendo 
entonces radioterapia corporal total previa al trasplante 
de médula ósea. A los 10 años del trasplante presentó 
un glioma anaplásico (grado III de la OMS). El paciente 
recibió quimioterapia paliativa y falleció a los 5 meses 
del diagnóstico.

El 99% restante fueron tumores primarios. Un 13,5% 
estaba diagnosticado de un síndrome genético con 
predisposición al desarrollo de tumores del SNC, lo que 
supone un total de 10 pacientes.  Pinho y col. anali-
zaron retrospectivamente las características epidemi-
ológicas de los tumores primarios del SNC diagnosti-
cados en un grupo de 741 pacientes menores de 21 
años de edad (12). Observaron que el 4% de estos pa-
cientes asociaba un síndrome genético. La neurofibro-
matosis tipo 1 fue el síndrome más frecuente (48.27%), 
seguido de la neurofibromatosis tipo 2 (24,13%) y la 
esclerosis tuberosa (20,68%). Menos frecuentes fueron 
el síndrome de Li-Fraumeni (3.44%) y el síndrome de 
Gorlin (3.44%). Al igual que en nuestra serie, la neurofi-
bromatosis tipo 1 se asociaba al desarrollo de astroci-
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tomas de bajo grado y la esclerosis tuberosa a los as-
trocitomas subependimarios. 

En cuanto a la clínica de presentación, los signos y 
síntomas pueden agruparse según la localización del 
tumor (tabla I), la existencia de obstrucción a la circu-
lación del LCR o compresión de estructuras adyacen-
tes por el mismo (figura 7).

Tabla I.: Signos y síntomas de presentación del 
los tumores del sistema nerviosos central  en 

función de su localización.

Localización Clínica

Supratentoriales

Cefalea, irritabilidad, convul-
siones, alteraciones lenguaje, 
déficit motor y sensitivo, endocri-
nopatías

Fosa posterior
Nauseas y vómitos, cefalea, 
dismetría, ataxia, nistagmo

Tronco del 
encéfalo

Alteración de la marcha y 
coordinación, parálisis de pares 
craneales

Médula espinal
Dolor de espalda, entumecimiento 
o debilidad miembros, disfunción 
vesical o intestinal

Figura 7: Forma clínica de presentación de los tumo-
res del sistema nervioso central en función de la pre-
sencia de hipertensión intracraneal y/o compresión o 

infiltración de estructuras adyacentes.

HTIC: hipertensión intracraneal.

Los síntomas de HTIC están presentes en el 40% de 
todos los tumores intracraneales, en el 40% de los tu-
mores diagnosticados en menores de 4 años de edad 
y en el 80% de los que se localizan en fosa posterior.  
En un meta-análisis que incluía un total de 4171 niños 
diagnosticados de tumores del SNC,  la mayoría local-
izados en fosa posterior, la cefalea  fue el síntoma de 
presentación más frecuente, seguida de las náuseas 

y vómitos, y éstos de las  alteraciones de la marcha o 
la coordinación (13). La presencia de papiledema consti-
tuía el signo al diagnóstico más común, seguido de  las 
convulsiones.

En nuestra serie, el síntoma más frecuente al diag-
nóstico fue la cefalea, seguida de los vómitos, las con-
vulsiones y las alteraciones de la marcha. El signo más 
común fue la presencia de papiledema. En el grupo de 
niños menores de 4 años de edad, en el citado meta-
análisis la macrocefalia fue la forma más frecuente de 
presentación, mientras que en nuestra serie predomi-
naron las alteraciones de la marcha. En este grupo de 
edad los tumores del SNC pueden presentarse tam-
bién como cambios en el comportamiento e irritabilidad 
(8). Por su parte, en los pacientes con tumor asociado 
a neurofibromatosis tipo 1 la mayoría debutó con pér-
dida de agudeza visual, sin embargo, en nuestra serie 
la cefalea fue el síntoma más común. 

Tres de nuestros pacientes debutaron con 
trastornos hormonales: uno con pubertad precoz, 
otro con diabetes insípida y un tercero con diabetes in-
sípida y amenorrea. El primero se trataba de un glioma 
de bajo grado de tálamo y los otros dos eran germino-
mas hipofisiarios. 

 Taylor y col. estudiaron retrospectivamente una co-
horte de 176 pacientes pediátricos con lesiones hipo-
tálamo-pituitarias (14). La pubertad precoz se identificó 
como forma de presentación de hamartomas y gliomas 
de la vía óptica, mientras que la diabetes insípida con-
dujo al diagnóstico de tumores de células germinales.  
En dos tercios de estos pacientes, los trastornos en-
docrinos precedieron en aparición a los signos y sínto-
mas neuro-oftalmológicos. En nuestra serie los trastor-
nos endocrinos precedieron una media de 21 meses al 
resto de la clínica. 

La mediana de tiempo entre el inicio de los síntomas 
y el diagnóstico fue inferior en niños menores de 4 años, 
dato que coincide con la literatura revisada, según la 
cual la edad por encima de los 3 años es motivo de 
demora diagnóstica (12). Coserria y col. estudiaron ret-
rospectivamente la clínica de presentación de los tu-
mores del SNC en niños en función de edad, menores 
o igual de 5 años y mayores de 5 años, y observaron 
que la mediana del tiempo de demora diagnóstica era 
de 50 días en el primer grupo de edad frente a 3 me-
ses en el segundo (2). Coincidimos con estos autores 
en que este hecho probablemente sea debido a que 
en niños mayores la sintomatología se atribuye inicial-
mente a otras patologías más comunes lo cual retrasa 
el diagnóstico.

En lo referente a la localización, en los niños predom-
inan los tumores infratentoriales, salvo en lactantes que 
son más frecuentes los supratentoriales (3). En nuestra 
serie  encontramos un predominio de tumores supra-
tentoriales, lo que explicamos por un mayor porcen-
taje de DNET, segundo tipo histológico más frecuente 
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después del astrocitoma de bajo grado, mientras que 
en la literatura  publicada son más frecuentes el  as-
trocitoma de bajo grado y el meduloblastoma (1,2). Este 
hecho justificaría también que las convulsiones como 
clínica de presentación sean más frecuentes que las 
alteraciones de la marcha o de la coordinación entre 
nuestros pacientes, al asociarse a los DNET. 

El tratamiento de los tumores del SNC debe ser mul-
tidisciplinar. La neurocirugía constituye la piedra angu-
lar con el objetivo de confirmar el diagnóstico anato-
mopatológico, aliviar la compresión que sobre estruc-
turas cerebrales ejerce el tumor y aumentar la super-
vivencia cuando la resección tumoral es completa 
con márgenes libres o lo más amplia posible. Por otra 
parte, por sí misma puede ser curativa en el caso de 
determinados tumores como los astrocitomas de bajo 
grado de fosa posterior o los craneofaringiomas. La in-
dicación de  radioterapia y quimioterapia varía según la 
histología del tumor, su localización, extensión y com-
portamiento biológico y la edad del paciente (15)

Los tumores del SNC, tanto por la enfermedad en 
sí misma como por la agresividad del tratamiento, en-
trañan una importante morbilidad tanto física como in-
telectual (2), de ahí la necesidad de desarrollar nuevos 
agentes terapéuticos que actúen selectivamente sobre 
las células tumorales sin interferir en el desarrollo de las 
células sanas actuando a través de las  vías de señal-
ización celular implicadas en la carcinogénesis. Así, los 
anticuerpos monoclonales como el nimotuzumab ac-
túan sobre los receptores del factor de crecimiento epi-
dérmico implicados en la diferenciación celular, mien-
tras que el bevacizumab inhibe al factor de crecimiento 
del endotelio vascular y por consiguiente detiene la an-
giogénesis que nutre el lecho tumoral. Por otra parte, 
fármacos como el everolimus inhiben la vía del m-TOR 
implicada en la regulación del ciclo celular (9). La admin-
istración de este último fármaco a pacientes diagnosti-
cados de astrocitomas subependimario de células gi-
gantes en el contexto del complejo esclerosis tuberosa, 
se ha asociado a una disminución del tamaño tumoral y 
control de las crisis convulsivas (16). 

Los agentes biológicos parecen relacionarse con 
una menor agresividad y toxicidad que la terapia con-
vencional con cirugía, quimioterapia y/o radioterapia. 

 La supervivencia a los 3 años en nuestra serie es 
del 90,54% y del 87,83% a los 5 años. En la literatura 
revisada encontramos variaciones en función de las 
distintas series. Según datos del EURCORE Working 
Group, la mortalidad mostró cierta tendencia a dis-
minuir con el tiempo en la década de los 80 (17).  La 
supervivencia a los 5 años aumentó de forma significa-
tiva desde un 45% en pacientes diagnosticados en la 
década de los 70 hasta un 66% en la década de los 90, 
especialmente en el grupo de edad comprendido entre 
los 1 y 4 años en el que el pronóstico es peor. Arndt y 
col. estudiaron la supervivencia a los 10 años de niños 
diagnosticados de tumores del SNC entre 1985-1999 

en distintas regiones europeas (18). Estimaron una su-
pervivencia del 59%, 4% superior a la de la cohorte 
de niños diagnosticados entre 1985 y 1989 (55%). Ob-
servaron variaciones entre regiones geográficas,  de tal 
forma que la supervivencia era del  49,8% en los países 
del este (Estonia, Hunfría y Eslovaquia), del 56,3% en 
los del sur (Italia, Eslovenia y España), del 60,7% en 
los del oeste (Francia, Alemania, Países Bsjoa, Suiza 
y Reino Unido) y del 63,3% en los del norte de Europa 
(Dinamarca, Finlandia, Islandia y Noruega).

En series americanas la supervivencia es mayor. Morris  
y col. estudiaron la supervivencia a largo tiempo de una 
cohorte de niños tratados entre los años 1985 y 2000 en 
el St Jude Children´s Research Hospital (Memphis, TN), 
observando que entre los pacientes que sobrevivieron al 
menos 5 años la supervivencia  fue del 91,3% a los 10 
años y del 86% a los 15 del diagnóstico(19).  

Según los datos de supervivencia de base pobla-
cional recogidos en el RNTI-SEHOP, la supervivencia 
a los 3 del diagnóstico oscila entre el 70% y el 78% y  
alcanza el 75% a los 5 años, entre 1990 y 2004 (5).

En conclusión,  los gliomas de bajo grado represen-
tan la variedad histológica más frecuente en niños. La 
clínica de presentación de los tumores del SNC de-
pende fundamentalmente de su localización. La cirugía 
continúa siendo el tratamiento de elección, asociada o 
no a radioterapia y/o quimioterapia según el tipo de tu-
mor o su localización. Los nuevos agentes biológicos 
constituyen una alternativa a la quimioterapia y radiote-
rapia tradicionales, con menor toxicidad, aunque son 
necesarios más estudios para confirmar su eficacia y 
seguridad. 
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 Resumen:  Antecedentes: La alergia al huevo es la causa más frecuente de alergia alimentaria en niños menores de 5 
años, con una prevalencia de 0,5-2,5 %. En general tiene buen pronóstico, y en la mayoría de casos se logra 
la tolerancia en los primeros años de vida en niños pequeños tras seguir una dieta de exclusión del alimento. 
Como alternativa puede plantearse la inmunoterapia oral (ITO) o inducción de tolerancia. 

Objetivo: Analizar los datos epidemiológicos, clínicos y analíticos de los pacientes incluidos en el pro-
grama de inducción de tolerancia al huevo.

Métodos: Estudio retrospectivo en niños alérgicos a las proteínas del huevo, incluidos desde Diciembre 
de 2011 hasta Agosto de 2013. Se compararon los valores de IgE e IgG4 específicas frente a proteínas del 
huevo antes y después de la ITO. Se dividieron en: grupo A, tolerancia al huevo cocido; grupo B, con tole-
rancia parcial y grupo C, no tolerancia . 

Resultados: 33 pacientes, 60,6% varones. Media de edad al diagnóstico 14,15 meses (± 8,89). 84,8 % 
asociaban dermatitis atópica y 42,4% alergia a las proteínas de leche de vaca.

Durante la ITO, 81,8% y 75,85% presentaron síntomas digestivos y cutáneos respectivamente. Al finali-
zar, se clasificaron 65,6% en el grupo A; 21,9% B y 12,5%  C. 

Los valores medios de IgE frente a ovomucoide fueron mayores en los grupos B y C tanto antes como des-
pués de la ITO, en comparación con el A, aunque sin significación estadística. Se encontró una disminución 
significativa de los valores de IgE frente a clara, ovomucoide y ovoalbúmina tras la ITO en el grupo A y en valo-
res de OVM en grupo B. No se encontró correlación entre las IgE e IgG4 frente a ovomucoide y ovoalbúmina.

Conclusiones: Encontramos diferencias (aunque sin significación estadística) en los niveles de IgE especí-
fica frente a proteínas de huevo en función de la tolerancia y la presencia de reacciones durante la ITO.

 Palabras clave:  alergia, huevo, desensibilización, inmunoglobulina.

  EGG PROTEIN ALLERGY: Inducement to tolerance. 
 Abstract:  Background: Egg allergy is the most common cause of food allergy in children under the age of 5, with a 

prevalence of 0.5-2.5%. In general, its prognosis is good; since in most cases tolerance is achieved within 
the early life in young children after following a exclusion diet. Alternatively, oral immunotherapy (OIT) or tole-
rance induction may be contemplated.

Objective: To analyze the epidemiological, clinical and analytical data of the patients included in the egg 
tolerance induction program. 

Patients and methods: Retrospective study in children diagnosed with egg protein allergy, included in the 
OIT program from December 2011 to August 2013. The values   of egg protein-specific Ig E and IgG4 were 
compared before and after OIT. They were divided into: group A, boiled egg tolerance; group B, partial; and 
group C, no tolerance.

Results: 33 patients, 60.6% male. Mean age at diagnosis 14.15 months (±8.89). Atopic dermatitis asso-
ciated in 84.8% of the patients while cow milk protein allergy in 42.4%.  

During the OIT, 81.8% and 75.85% of the children showed gastrointestinal and cutaneous symptoms, 
respectively. After the procedure, 65.6% belonged to group A; 21.9% B and 12.5% to C.

The mean values of OVM-specific Ig E were higher for group B and C both before and after OIT, as com-
pared with A, although with no statistical significance. A significant decrease of egg white, OVM and OVA-
specific Ig E values was found in the case of group A and OVM values in group B after OIT. No correlation 
was found between OVM and OVA-specific Ig E and Ig G4 values. 

Conclusions: The levels of egg protein-specific Ig E are not predictors of tolerance and severity of the 
reaction during OIT.  

Keywords: allergy, egg, desensitization, immunoglobulin. 
Recibido: 10-12-2013   Aceptado: 04-03-2014

Vox Paediatrica 2014; XXI(1):16-21



17Volumen XXI Nº 1  Mayo 2014

JIMÉNEZ MARTÍN A.P. ET AL - ESTUDIO DE LOS NIVELES DE IGE ESPECIFICA Y DE IGG4 
RESPECTO A LA ADQUISICIÓN DE TOLERANCIA EN PACIENTES ALÉRGICOS AL HUEVO.

Introducción
En las últimas décadas asistimos a un aumento de 

las enfermedades alérgicas en general, y de la alergia 
a alimentos en particular, que constituye la causa más 
frecuente de anafilaxia en niños (1). En nuestro medio, 
en el niño pequeño, la alergia alimentaria al huevo es 
la más común seguida de la alergia a proteínas de la 
leche de vaca y los pescados. 

La alergia a proteínas alimentarias se desarrolla en 
la mayoría de casos en la primera infancia, producién-
dose una reacción de hipersensibilidad inmediata me-
diada por IgE que en la mayoría de los casos cursa con 
manifestaciones cutáneas (urticaria y/o angioedema) 
en las dos primeras horas tras la toma del alimento . En 
algunos casos puede producirse una reacción anafilác-
tica, con síntomas digestivos inmediatos (vómitos), res-
piratorios, cardiovasculares y/o neurológicos. 

Hay que distinguir estas reacciones de los cuadros 
de intolerancia digestiva no mediados inmunológica-
mente, en los que se producen vómitos y/o diarreas 
de forma tardía (más de 2 horas tras la ingesta), y de 
otros procesos de hipersensibilidad como la esofagitis 
o la enterocolitis eosinofílica, cuya fisiopatología no es 
conocida totalmente.

La alergia al huevo suele aparecer antes de los 
dos años de vida y en general tiene buen pronóstico, 
porque en la mayoría de casos desaparece en los prim-
eros años de vida (2, 3), resolviéndose el 50% a la edad 
de 3 años y el 66% con 5 años, aunque hay estudios 
recientes, que sugieren una duración más larga de la 
alergia (4), estando relacionado con los niveles de Ig E 
específica al huevo, con persistencia de la alergia cu-
ando hay mayores  niveles de OVM . Tiene una preva-
lencia de 0,5-2,5 % en niños pequeños (5-8).

La clara de huevo contiene más de 20 glicoproteínas 
diferentes. Los principales alérgenos son: Ovomucoide 
(Gal d 1,OVM), ovoalbúmina (Gal d 2, OVA), ovotrans-
ferrina /conalbúmina (Gal d 3) y lisozima (Gal d 4).

La historia clínica es fundamental para el diagnóstico 
de alergia al huevo. Ante la sospecha diagnóstica se 
debe determinar si existe sensibilización mediante 
pruebas in vivo (prick test) e in vitro (Ig E séricas es-
pecíficas). Posteriormente, para confirmar una alergia 
clínica a los alimentos, se realiza la prueba de provo-
cación oral controlada.

Las pruebas cutáneas en los niños con dermatitis 
atópica (DA) y alergia al huevo muestran una buena 
sensibilidad y alto valor predictivo negativo, pero poca 
especificidad. Como consecuencia de ello, una prueba 
negativa excluye una alergia al huevo Ig E mediada, 
mientras que un resultado positivo no predice la reac-
tividad clínica con precisión (9).

Se ha intentado establecer unos valores de corte de 
Ig E específica frente a clara que permitan predecir el 
resultado de la provocación oral.

Las mediciones de IgG y las proporciones de IgE/
IgG4 han demostrado ser útiles en el seguimiento del 
desarrollo de la tolerancia (10,11).

La prueba de provocación oral controlada debe ser 
realizada en medio hospitalario por enfermeras y pe-
diatras experimentados en detectar y tratar reaccio-
nes alérgicas potencialmente graves. Esta prueba está 
contraindicada en aquellos pacientes que previamente 
han presentado un cuadro de anafilaxia. 

Hasta hace poco, el único tratamiento posible en la 
alergia al huevo era realizar una dieta de eliminación del 
huevo y derivados,  esto es complicado debido a que 
es utilizado en muchos alimentos procesados y difíciles 
de evitar, lo que conlleva un riesgo elevado de  reacción 
por ingestión inadvertida,  que genera situaciones de 
angustia que afectan a la calidad de vida de los niños 
alérgicos y sus familias (12). Desde hace unos años se ha 
extendido el tratamiento mediante inmunoterapia oral 
(ITO), que consigue inducir la tolerancia clínica al huevo 
en una gran mayoría de niños alérgicos (13-15).

El objetivo del trabajo es aportar la experiencia del 
programa de inducción de tolerancia al huevo del Hos-
pital Universitario Reina Sofía, analizando y compa-
rando los datos epidemiológicos, clínicos y analíticos 
de los pacientes alérgicos al huevo, antes de iniciar la 
ITO y tras finalizarla. 

Pacientes y Métodos
Estudio retrospectivo descriptivo en 33 niños di-

agnosticados de alergia al huevo (con pruebas cu-
táneas y/o Ig E específicas y/o provocación oral con-
trolada positivas) en los cuales se realizó ITO entre 
diciembre 2011 y Agosto 2013 en la Unidad de Neu-
mología y Alergia Pediátricas del Hospital Universita-
rio Reina Sofía de Córdoba. 

Se excluyeron  aquellos  pacientes que  en  el  mo-
mento  de  recogida  de  los  datos  no  habían  final-
izado  el programa  de  ITO. 

El procedimiento consiste en administrar albúmina en 
polvo deshidratada y pasteurizada, alicuotada y enva-
sada por el servicio de Farmacia en diferentes dosis, e ir 
incrementándose progresivamente hasta llegar a la do-
sis equivalente de la ingesta oral diaria habitual. El es-
quema estándar sería 5, 10, 25, 50, 100, 225, 450, 900, 
1800, 3600 mg y luego provocación con huevo coci-
nado, en forma de clara cocida o tortilla muy hecha. En 
algunos pacientes se usaron dosis intermedias debido a 
tener reacciones que aconsejaban subidas más gradu-
ales (675, 2250 mg) La duración prevista es de unas 12-
14 semanas. Posteriormente en domicilio, indicar que 
introduzcan bizcochos-magdalenas, tortillas menos he-
chas, revueltos y finalmente mayonesa y merengue.

Previa explicación del procedimiento y firma de con-
sentimiento informado se inició procedimiento, con la 
administración de antihistamínico de forma indefinida 
hasta ver evolución. Se recogieron datos de la histo-
ria clínica y de las pruebas complementarias realiza-
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das: determinación de Ig E total y  de Ig E específicas 
a la clara de huevo, OVM y OVA, así como la Ig G4 a 
ovomucoide y ovoalbúmina, antes y después de la fi-
nalización de ITO de los pacientes con o sin tolerancia. 

Se analizaron los resultados en función de tres sub-
grupos tras ITO: grupo A, niños con buena tolerancia 
al huevo cocido; grupo B, con tolerancia parcial (pa-
cientes que toleran alimentos que llevan huevo como 
los rebozados, repostería..., sin tolerar el huevo duro ni 
tortilla) y grupo C, no tolerancia.  

Inicialmente se realizó un estudio estadístico de-
scriptivo para cada variable considerada. Los resulta-
dos de las variables cuantitativas se presentan en me-
dias y desviaciones estándar (media ± DS). 

Para la comparación de medias de los 3 grupos, 
se hizo con la prueba no paramétrica Kruskal-Wallis, 
porque previamente tras la prueba de normalidad Sha-
piro Wilk, no hubo ningún valor que siguiese una distri-
bución normal. 

En la siguiente fase del estudio (antes-después del 
procedimiento), se ejecutaron la comparación en los 3 
grupos:

-Grupo A y B: Los valores que no tenían una distri-
bución normal, se les aplicó la prueba T de Wilcoxon.

-Grupo C: Ig E total e Ig E específica OVM, mantu-
vieron una distribución normal, por lo que se aplicó la 
prueba T de Student para datos apareados y en la Ig E 
específica OVA y clara al no seguir distribución normal, 
la prueba T de Wilcoxon.

Se consideró como diferencia estadísticamente sig-
nificativa una p<0.05, con un nivel de confianza del 95%.

Por último, se estudió la correlación entre variables 
cuantitativas después de la finalización de la ITO. Las 
variables utilizadas son las inmunoglobulinas específi-
cas OVA y OVM, así como las Ig G4 a OVA y OVM. Al 
tener menos de 30 datos por faltantes,  se demostró 
la normalidad de las variables. Al no seguir una distri-
bución normal, se calculó el coeficiente por rangos de 
Spearman.  Además, se comprobó la relación entre la 
duración de la ITO e Ig específicas previas a la desensi-
bilización, realizando la correlación de Pearson.

El análisis estadístico se hizo con el programa SPSS 
versión 17.

Resultados
33 pacientes, 20 varones (60,6%) y 13 mujeres 

(39,4%), con edad al inicio de la ITO de 88,97 ± 33,3 
meses. La media de edad al diagnóstico fue de 14,15 
meses (± 8,89).

27,3% presentaban dermatitis atópica y alergia a 
otros alimentos y el 39,4% lo anterior asociado a rinitis 
o asma, siendo la alergia alimentaria que se asocia más 
frecuentemente la alergia a las proteínas de leche de 
vaca (APLV), con un 42,4% y de todos los pacientes, 
un 84,8% tienen DA de forma aislada.

57,6% de los niños tienen al menos un progenitor 
con antecedentes de atopia y un 18% estaban expues-
tos al humo del tabaco.

Programa ITO: Durante la inducción de tolerancia, 
81,8% y 75,85% de los niños presentaron síntomas di-
gestivos y cutáneos, respectivamente. El síntoma cutá-
neo más frecuente es la urticaria generalizada junto a 
lesiones cutáneas en zona perioral (54,6%) y el diges-
tivo, el vómito con un 42,4%.

Finalizado el procedimiento, los pacientes se divi-
dieron en tres subgrupos en función de la tolerancia 
adquirida: A) con tolerancia al huevo cocido (65,6%); 
B) con tolerancia parcial (21,9%) y C) no tolerancia 
(12,5%), con una duración en semanas de 13,64 (± 
6,44), 18,14 (±9,96) y 12,25 (± 7,8), respectivamente.

No se hallaron diferencias en los niveles séricos me-
dios de Ig E total e Ig E específicas a las proteínas del 
huevo entre los 3 grupos. 

El grupo C (no tolerantes) y grupo B (tolerancia par-
cial) mostraron niveles medios de IgE frente a OVM 
mayores antes y después de la ITO que el grupo de 
los pacientes que toleran (grupo A), aunque sin signifi-
cación estadística (figura 1). Existió una disminución 
en los valores de IgE específica frente a OVM al final del 
programa en los 3 grupos. Los que toleraron tenían una 
edad media menor de inicio de la ITO (80,86 meses ± 
28,57),que los otros dos grupos: grupo B  (102,14 ± 
44,31) y grupo C ( 106,75 ± 34,07) (Figura 2).

Figura 1: Comparación de los valores de IgE 
ovomucoide (OVM) pre-inmunoterapia oral (pre-ITO) 

en los 3 grupos.

Se encontró un descenso significativo de los valores 
de Ig E específica frente a clara de huevo, OVM y OVA 
tras la ITO en el grupo de pacientes que toleran. Sin 
embargo, no hubo diferencias en la Ig E total. En los 
otros dos grupos, no se hallaron diferencias, salvo en 
el grupo de tolerancia parcial, en el que los niveles de 
OVM si se han encontrado diferencias significativas 
(Tabla I, figura 3).
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Figura 2: Edad inicio de la inmunoterapia 
oral (ITO) en los 3 grupos.

Figura 3: Comparación de los valores de Ig E 
ovomucoide (OVM) antes y después de la 

desensibilización en el grupo A.

Se objetivó relación lineal entre Ig E OVM post / Ig E 
OVA post, así como IgG4 OVM post / Ig G4 OVA post, 
con una r= 0,58 y p= 0,001, y una r= 0,897 y p < 0.001, 
respectivamente. También se observó correlación lineal 
entre los valores de Ig E específicas previos a la intro-
ducción al programa y la duración en semanas del ITO. 
La relación lineal entre Ig E OVM pre, OVA pre, clara 
de huevo pre y duración en semanas, son estadística-
mente significativas, con una r= 0.438, r= 0.509 y r= 
0,625, respectivamente (Tabla II).

Discusión
En este estudio, se encontró que la edad media al 

diagnóstico correspondía  aproximadamente con la in-
troducción del huevo, aunque en algunas familias no se 
siguen las recomendaciones efectuadas por los pedia-
tras, como es la de introducir el huevo cocido, primero 
la yema y luego la clara, progresivamente, dando por 
iniciativa propia la clara poco cocinada (merengues, 
huevos pasados por agua,...), lo que aumenta el riesgo 
de reacciones alérgicas.

El hecho de que las reacciones alérgicas ocurran 
con la introducción de la clara, se debe a que el ovo-
mucoide es el alérgeno dominante, teniendo caracte-

rísticas que le hacen especialmente alergénico, como 
la estabilidad frente al calor y la digestión por protea-
sas, debido a la presencia de potentes enlaces disul-
furo. Sin embargo, la yema suele ser bien tolerada por 
su escaso contenido proteico, siendo la principal pro-
teína la alfa-livetina (Gal d5).

Tabla I: Comparación de los niveles de IgE total 
e Ig E específica a las proteínas del huevo en los 

pacientes alérgicos antes y después de la desensi-
bilización  (media ± SD) TOLERANCIA AL HUEVO 

INICIO FINAL P

Ig E total 589,1(± 843,9) 757,2 (± 570,4)      0,260

Ig E clara 
huevo

34,1 (± 56,7) 14,8269 (± 21,6) 0,015

Ig E OVM 13,8(± 18,6) 8,1062(± 13,7) 0,011

Ig E OVA 21,6 (±37,9) 9,5908(± 15,3) 0,015

TOLERANCIA PARCIAL 

INICIO FINAL P

Ig E total 718,8 (± 873,4)  1718 (± 3246,1) 0,345

Ig E clara 
huevo

104,2(±177,2) 30,2 (±40,4) 0,075

Ig E OVM 40,5 (±68,2) 15,1 (±21,6) 0,046

Ig E OVA 56,5 (±98) 16,5 (±23) 0,075

NO TOLERANCIA 

INICIO FINAL P

Ig E total 554 (± 294,6) 753,3 (±473,9) 0,488

Ig E clara 
huevo

100,2 (±138,5) 117,8 (± 190) 0,715

Ig E OVM 31,1(±41,4) 27,16 (±42,8) 0,065

Ig E OVA 38,6 (±42,5) 28 (± 30,5) 0,068

Ig: inmunoglobulina, OVM: ovumucoide, OVA: ovoalbúmina

Tabla II: Correlación entre Ig E específicas 
previas a la desensibilización y duración en 

semanas de la inmunoterapia oral

Correlación 
Pearson (r) P

Ig E total/ duración 
semanas ITO

0.133 0.475

Ig E clara huevo/ 
duración semanas ITO

0.625 < 0.001

Ig E OVM / duración 
semanas ITO

0.438 0.011

Ig E OVA/ duración 
semanas ITO

0.509 0.002

Ig: inmunoglobulina, ITO: inmunoterapia oral, 
VM: ovomucoide, OVA: ovoalbúmina.

Existe una gran heterogeneidad en los fenotipos de 
alergia al huevo, dependiendo la tolerancia de si las IgE 
específicas del paciente reconocen epítopos confor-
macionales, o si éstas se dirigen frente a epítopos se-
cuenciales, en cuyo caso es más probable la persisten-
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cia y hay mayor riesgo de reacciones graves. El estudio 
de la respuesta de IgE específicas frente a estos epíto-
pos aún está en fase de investigación, aunque sería un 
gran avance poder aplicarlo en la clínica.

Los pacientes diagnosticados de dermatitis atópica 
tienen más frecuentemente alergia al huevo, lo que 
hace pensar que produzca la DA, pero estos niños 
suelen haber sido diagnosticados cuando están to-
mando lactancia materna, sin relación por tanto con 
la toma de huevo, aunque hay algunos que empeoran 
los eccemas de forma retardada, siendo difícil establ-
ecer la causalidad (17,18). Hay niños con DA que toleran 
el huevo y presentan pruebas positivas, esto puede 
tratarse de un epifenómeno asociado al aumento de Ig 
E total. Un porcentaje elevado de pacientes de nues-
tra muestra presentaban dermatitis atópica, sin haber 
encontrado diferencias entre sexos ni tampoco en los 
subgrupos en pacientes con alergia al huevo.

Es frecuente la presencia de alergia a otros alimen-
tos, especialmente con mayor riesgo de desarrollar 
sensibilización al cacahuete (19). En este estudio, lo más 
frecuente es que tuviesen APLV (42,4%) y después aler-
gia a los frutos secos en un 9%, de consumo frecuente 
en nuestro medio, pero no tanto como en países an-
glosajones.

Entre los factores ambientales, hay un porcentaje 
bajo de padres fumadores, podría deberse al hecho de 
que el tener un hijo diagnosticado de alergia hace que 
estén más concienciados y eviten la exposición a alér-
genos e irritantes como el humo del tabaco. Ello puede 
constituir un sesgo de causalidad inversa, o bien un 
sesgo de contestación.

Los valores de Ig E total son poco rentables, ya que 
tienen poca especificidad. Su elevación puede deberse 
a diversas patologías, entre las que se encuentra la 
dermatitis atópica; así niveles elevados no se relacio-
nan con la no tolerancia, no encontrando diferencias 
en este estudio.

Los alérgenos IgE específicos son un marcador de la 
sensibilización alérgica y no de enfermedad alérgica. Es 
decir, la existencia de pruebas alérgicas positivas, por 
si sola, no justifica el diagnóstico de alergia alimentaria 
si no existe reacción alérgica asociada.

Los valores de corte de IgE difieren según los estu-
dios (3,20,21).  En menores de 2 años se ha sugerido que 
un valor de Ig E específica frente a clara mayor de 2 
KU/L, ofrece un valor predictivo positivo (VPP) de reac-
ción del 95% (22). Sin embargo, en el estudio de Ando 
et al, los valores de Ig E específica a ovomucoide su-
periores a 11 KU/L, tienen un mayor riesgo de reac-
cionar al huevo cocido, así como Ig E específica a la 
clara de huevo mayor a 7.4 KU/L, con un VPP similar.  
Por lo tanto, los valores de Ig E específicas son de uti-
lidad para evaluar el riesgo potencial de reacción en la 
prueba de exposición controlada, estando más eleva-
dos en los pacientes con reacciones graves. 

El grupo A mostraba menores niveles de Ig E espe-
cíficas en comparación con los otros dos grupos, en-
contrando diferencias antes y después de la sensibi-
lización, que se interpreta por la adquisición a la tol-
erancia al huevo cocido. El descenso no se produce 
por una eliminación de la producción de IgE específi-
cas, sino por un bloqueo de la respuesta alérgica. Eso 
justifica que las pruebas alérgicas (prick test e IgE es-
pecíficas) sigan resultando positivas en pacientes que 
toleran el alimento, bien porque hayan adquirido la tol-
erancia de forma natural (sensibilización subclínica) o 
adquirida mediante ITO (13-16).

Los niveles de Ig E específicas previos frente a pro-
teínas de la clara de huevo son valores de IgE que no 
deben ser interpretados de forma aislada, para pre-
decir la tolerancia y la gravedad de la reacción, sino 
en combinación con la historia clínica. Además se han 
intentado buscar sin mucho éxito biomarcadores pre-
dictores de la tolerancia al alimento antes de iniciar la 
ITO, como MCP-1α  y el MIP-1 (23), que predice la toler-
ancia en sangre. 

Existe un descenso significativo en los valores de IgE 
específica frente a OVM pre y post, tanto en el grupo A 
como en el B, no así en el C. Este hallazgo, junto con 
el ascenso de la IgG4 específica, es análogo al que 
se produce durante la administración de inmunoterapia 
específica frente a neumoalérgenos (24).

El aumento de los valores de Ig G4 específica se ha 
relacionado con el desarrollo de la tolerancia (10-11,25), por 
lo que es de esperar encontrar coeficientes de correl-
ación entre Ig E específicas e Ig G4 con valores más 
elevados en el grupo tolerante. En el presente trabajo, 
se halló correlación entre la Ig E frente a OVA y OVM 
y la Ig G4 OVA y OVM en los valores que se recogi-
eron después de la finalización de la sensibilización. No 
parece haber una relación clara entre los valores de Ig 
G4 y la tolerancia, porque hay pacientes que presentan 
niveles bajos de Ig G4 específicas y no toleran, tal vez, 
hay otros factores que influyan en estos niveles, como la 
elevación de la IL-10 y el TGF- β y otras moléculas que 
hoy día no conocemos y por tanto, no podemos medir.

 Se objetivó una correlación lineal positiva entre el 
tiempo que se tardó en finalizar el programa con los 
niveles de Ig E específicos previos, de forma que a 
menor valor de éstas en el momento de comenzar la 
ITO menor sería el tiempo que necesitaba para su final-
ización, siendo esta correlación significativa, no diferen-
ciando entre los grupos. Esto es debido a una mayor 
frecuencia de reacciones durante el procedimiento, 
que hace que haya que introducir dosis intermedias y 
como consecuencia de una mayor lentitud en el pro-
cedimiento de ITO en los pacientes con valores más 
elevados de Ig específicas, porque tienen mayor riesgo 
de reacción alérgica, y se trataría de un sesgo. 

Las limitaciones del trabajo incluyen un tamaño de 
muestra pequeño, así como no conocer el estado de 
los pacientes cuando se realizaba la extracción de las 
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analíticas antes y después de finalizar el programa. 
Además de la dificultad para encasillar a los pacien-
tes en el grupo B, ya que hay algunos niños que han 
llegado a tolerar, pero a los meses han dejado de to-
mar el huevo cocido, por diversas causas entre ellas la 
presencia de síntomas o simplemente el rechazo al ali-
mento por miedo a una posible reacción.

Se podría concluir que encontramos diferencias 
(aunque sin significación estadística) en los niveles de 
Ig E específicas frente a proteínas de clara de huevo 
en función de la tolerancia y la presencia de reaccio-
nes durante el proceso de ITO y que de forma análoga 
encontramos descensos de Ig E y aumento de IgG4.
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 Resumen:  Introducción: Las infecciones respiratorias graves en pacientes oncohematológicos suponen 
una causa importante de morbimortalidad. El objetivo es conocer la casuística de nuestra unidad.

Material y métodos: Revisión retrospectiva de casos ocurridos entre 2008-2011 en el Hos-
pital Virgen del Rocío.

Resultados: Se analizaron 27 episodios. La clínica más frecuente fue la tos (81.5%). Presen-
taron hipoxemia el 96% y hasta el 44% precisó algún tipo de soporte ventilatorio. Dentro del 
estudio microbiológico, en el 37% se encontró un agente causal; siendo los virus los agentes 
más frecuentes: 30% virus respiratorio sincitial, 20% gripe A, 20% citomegalovirus.  La mortali-
dad fue del 18.5%.

Conclusión: Los virus son los agentes causales más aislados, aunque en la mayoría de los 
casos no consigue identificarse el agente causal. 

 Palabras Clave: Infecciones respiratorias. Paciente inmunodeprimido. Cáncer. 

 Abstract:  Background: Severe respiratory tract infection has a serious impact on morbidity and mortality 
in immunocompromised cancer patients. The aim of the study is to obtain information about this 
pathology in our unit.

Methods: Retrospective review of cases between years 2008-2011 in a tertiary level centre 
in Seville. 

Results: We analyzed 27 cases. The clinical finding more frequently found was cough (81.5%). 
Until 96% of patients had hypoxemia and 44% needed any kind of ventilatory support. 

 We found a causative agent in 37% of the total cases, where viral agents were the most com-
monly isolated:  respiratory syncitial virus 30%, influenza A virus 20% and cytomegalovirus 20%. 
Our mortality rate was 18.5%.

Conclusions: Viral agents are the most frequently isolated, although in the majority of cases 
we are not able to identify a causative agent.

 Key words:  Respiratory tract infections. Immunocompromised host. Cancer. 
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Introducción
El uso de terapias altamente citotóxicas con gran 

poder mieloablativo así como la mejora en las técnicas 
quirúrgicas y radioterápicas han conseguido aumen-
tar la supervivencia del cáncer en la infancia, con cifras 
que se establecen en torno al 80% a los 5 años. Sin 
embargo estas terapias han incrementado el riesgo de 
adquirir diferentes tipos de infecciones [1].  

Las infecciones respiratorias tienen una incidencia no 
bien conocida, oscilando entre 0,5-34%, si bien las po-
blaciones de estudio y definiciones son heterogéneas [2-4]. 

La clínica fundamentalmente es respiratoria, aunque 
en ocasiones pueden presentar síntomas característi-
cos de algún germen [5]. 

La etiología es variable y depende fundamental-
mente del tipo de inmunidad más afectado, así como 
el grado y tiempo de inmunosupresión. Las bacterias 
parecen ser las más frecuentes en el curso temprano y 
los hongos en estadios más avanzados. Los virus es-
tán demostrando un papel importante como agentes 
causales [5-9]. 

El tratamiento tiene dos vertientes, una de ellas ba-
sada en las medidas de soporte y otra que incluye el 
tratamiento etiológico. Éste último debe cubrir los gér-
menes más habituales según la sospecha y el estado 
clínico del paciente; y ser modificado en función de la 
evolución y las pruebas complementarias [10,11]. 

En nuestro centro, existe un protocolo clínico sobre 
el manejo de pacientes oncohematológicos con neu-
mopatía creado por un grupo de trabajo formado por 
hematólogos, oncólogos, intensivistas, neumólogos, 
cirujanos y radiólogos pediátricos; así como microbió-
logos, anatomopatólogos y preventivistas. La intención 
era establecer unas directrices para el manejo de estos 
pacientes desde el punto de vista de las pruebas diag-
nósticas, tratamiento de soporte y antibiótico basado 
en las últimas evidencias científicas. El tratamiento varía 
según la clínica, el tipo de paciente y el tipo de infiltra-
dos. El resumen se detalla en la figura 1.

Nuestro estudio pretende conocer la incidencia, 
etiología, características clínicas y pronóstico de estas 
infecciones en nuestro medio. 

Material y Métodos
Se revisaron retrospectivamente 30 episodios de 

27 pacientes de oncohematología pediátrica desde ju-
nio-2008 hasta julio-2011. Los datos fueron recogidos 
en una base de datos e incluía múltiples variables de 
interés. 

Se incluyeron pacientes con:

 – Fiebre (temperatura axilar > 38,5ºC puntual o >38ºC 
mantenida > de 1 hora) asociada a dificultad respi-
ratoria. 

 – Neoplasias oncohematológicas en tratamiento de su 
enfermedad.

 – Enfermedades hematológicas no malignas que 
hayan recibido trasplante de progenitores hemato-
poyéticos.
Se excluyeron 3 pacientes: 1 paciente en remisión 

completa de leucemia que ya había finalizado el trata-
miento de su enfermedad, 1 paciente por inmunode-
presión primaria previo a la realización del trasplante, 1 
paciente con fiebre, síntomas catarrales sin dificultad o 
insuficiencia respiratoria.

 El estudio fue aprobado por nuestro comité ético y 
cumple con la normativa legal vigente.

Resultados
Se registraron 27 casos de 23 pacientes cuyas ca-

racterísticas demográficas se encuentran en la tabla I. 
La incidencia fue del 0.06 % para el periodo descrito.

Se recogió la actividad del tumor en el momento del 
episodio. En los pacientes de Oncología se encontró 
que la mayoría de los pacientes se encontraban en 
periodo de remisión completa (6/16 = 37,5%). En fre-
cuencia, le siguieron los pacientes con progresión de la 
enfermedad con un 25% (N=4), con recidiva el 12,5% 
(N=2), y con remisión completa el 6,25% (N=1). Ningún 
paciente se encontraba con enfermedad estable y en 
3 pacientes no se evaluó el estado de la enfermedad. 

En los pacientes afectos de hemopatías malignas, se 
dividieron según el estadío y tratamiento: inducción a la 
remisión, consolidación, mantenimiento, reinducción y 
postrasplante. De los 7 casos estudiados, 3 (42%) se 
encontraban en remisión completa (2 recibiendo tra-
tamiento de consolidación y 1 de mantenimiento), 2 
(28,5%) en el tratamiento de inducción a la remisión, 
otro en el tratamiento de reinducción por recaída. Un 
último paciente se encontraba en fase pretrasplante de 
una leucemia mielomonocítica crónica. 

En los 4 restantes casos, se trata de pacientes so-
metidos a TPH por patología no maligna.

La clínica de presentación más frecuente fue la tos 
(81.5%), seguida de dolor torácico  (25,9%) y abdomi-
nal (18,5%); cianosis (25,9%) y hemoptisis (7,4%). La 
hipoxemia apareció en 96% de los pacientes y el 40,7% 
desarrolló síndrome de distrés respiratorio agudo. 

En nuestra serie, el 57,6% de los casos presentaron 
neutropenia < 500 células/mm3 con una duración me-
dia de 8,46 días.

Evaluando las técnicas de imagen, se realizó ra-
diografía de tórax (Rx) en todos los pacientes; en el 
85.2% se encontraron imágenes patológicas. Se llevó 
a cabo TAC torácico en el 63%, todos con hallazgos 
patológicos. De los cuatro pacientes con Rx normales, 
se realizó TAC sólo en tres, presentando los tres casos 
alteraciones. La concordancia entre los hallazgos  Rx y 
TAC  fue del 66,6%. 

Se extrajeron hemocultivos en el 100% de los pa-
cientes, siendo positivos 25,9%. Aislándose S. epider-
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Tratamiento 
antimicrobiano empírico 

Infiltrados pulmonares difusos b:                          
Hematológicos: Cefepime  + 
Azitromicina+Anfotericina B liposomal + TMP-SMX         
Oncológicos: Ceftazidima o Cefepime  + Azitromicina 
+ TMP-SMX                                                                      
Añadir al TMP-SMX metilprednisolona IV 

Infiltrados pulmonares localizados a:                   
Hematológicos: Cefepime  + Azitromicina           
Anfotericina B liposomal                                        
Oncológicos: Ceftazidima o Cefepime  + Azitromicina 

Realizar la toma de muestras para diagnóstico microbiológico 

Valoración clínica continuada 

Mejoría clínica No mejoría clínica 
en 48-72 horas 

Continuar igual 
tratamiento 

Realizar TAC alta 
resolución 

En caso de sepsis o shock séptico c,  cambiar 
Ceftazidima  /Cefepime por Vancomicina + Meropenem 

Tratamiento empírico según hallazgos 
Si imágenes de aspergillosis, añadir 
Anfotericina o Voriconazol 

Fibrobroncoscopia 
con BAL 

No mejoría 48-72h 

No mejoría 48-72h. 
No diagnóstico 

Biopsia pulmonar  

Tratamiento empírico según hallazgos  

Tratamiento empírico según hallazgos  

Mantener ATB empírico 7-
10 días.                    
Suspender Azitromicina 
en 72h sin Legionella neg. 
Suspender Vancomicina 
si hemocultivo negativo 
para MARSA.                      
Suspender TMP-SMX y 
CEI si FBC negativa para 
pneumocystis. 

Figura 1: Esquema sobre el manejo terapéutico de los pacientes.

aEn los infiltrados localizados, la etiología más probable son las bacterias pero en pacientes hematológicos, 
siempre se deben cubrir hongos. 

bEn los infiltrados difusos, hemos de tener presente además la posibilidad de pneumocystis como causante del cuadro. 
cCuando el paciente presenta clínica de sepsis, debe ampliarse el espectro antibiótico para una mayor cobertura.

TMP-SMX: trimetropín-sulfametoxazol.
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Tabla I: Características de los pacientes: en la siguiente gráfica se detalla el sexo, la edad, 
la enfermedad de base de los pacientes, así como el estadío de la enfermedad. 

Los subíndices “x”, “z”, “n”, hacen referencia a varios episodios sufridos por el mismo paciente.

Caso Sexo Edad (meses) Enfermedad de base Actividad del tumor

1x Mujer 35 TPH Síndrome de Hurler -

2x Mujer 39 TPH Síndrome de Hurler -

3x Mujer 48 TPH Síndrome de Hurler -

4 Mujer 66 TPH Síndrome Mielodisplásico -

5 Hombre 94 L. linfoblástica T Remisión completa.  Consolidación

6 Hombre 67 L. linfoblástica T Inducción a la remisión

7z Mujer 34 L. linfoblástica T Remisión completa. Consolidación

8z Mujer 56 L. linfoblástica T Remisión completa. Mantenimiento.

9 Mujer 118 L. mieloblástica Inducción a la remisión

10 Mujer 147 L. linfoblástica B Recaída. Reinducción

11 Hombre 30 L. mielomonocítica Pretrasplante.

12 Hombre 192 Linfoma B. S. Duncan. Remisión completa

13 Hombre 74 Linfoma de Hodgkin No evaluado

14 Mujer 144 Linfoma No Hodgkin Remisión completa

15 Hombre 150 Linfoma linfoblástico No evaluado

16 Hombre 67 Linfoma Burkitt Remisión completa

17 Mujer 52 Neuroblastoma Recidiva

18 Hombre 58 Neuroblastoma Remisión completa

19 Hombre 17 Histiocitosis sistémica Recidiva

20 Mujer 7 Tumor Wilms Progresión

21 Mujer 20 Meduloblastoma Remisión completa

22 Hombre 130 Meduloblastoma Remisión completa

23 Mujer 76 Meduloblastoma Remisión parcial

24 Hombre 71 Meduloblastoma No evaluado

25n Hombre 84 Sarcoma Ewing Progresión

26n Hombre 85 Sarcoma Ewing Progresión

27 Mujer 160 Sarcoma Ewing Progresión

TPH= Trasplante de progenitores hematopoyéticos. L= leucemia.

Tabla II: Estudios microbiológicos realizados

Prueba realizada Realización Resultados positivos Otros datos

Esputo espontáneo a 22.2% 8 (N=6) 0% 1 contaminado

Antigenuria Legionella 77.8% (N=21) 0%

Antigenuria Neumococo 81.5% (N=22) 0%

VRS en aspirado nasofaríngeo 70.4% (N=19) 21%

Influenza A 62.9% (N=17) 11.7%

Influenza B 59.2% (N=16) 0%

Antigenemia de CMV en sangre 44.4% (N=12) 16.6% 100% casos, pacientes 
hematológicos.

Galactomananos en sangre 66.7% (N=18) 22.2% 75% casos, pacientes  
hematológicos

FBC con BAL 22.2% (N=6) 50% Candida albicans
Aspergillus spp

Haemophilus influenza

Hemocultivo 100% (N=27) 25.9%

PAAF 7.4% (N=2) 0%

VRS: Virus respiratorio sincitial  BAL: Lavado bronquioalveolar. 
aLa edad de los pacientes que se realizó el esputo inducido tuvo una media de 121 meses (67-160 meses)
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midis (5), S.hominis (1) y Pseudomona aeruginosa + 
Strenotophomonas maltophila (1). 

El resto de estudios para el diagnóstico microbioló-
gico se encuentran resumidos en la tabla II. 

De todos los aislamientos, sólo fueron considerados 
causales del cuadro respiratorio los hallazgos en  10 pa-
cientes (37%) y se presentan en el gráfico 1. Sólo en un 
paciente se realizó un diagnóstico de certeza (necropsia) 
y confirmó la presencia en sangre y pulmón de Pseudo-
monas aeruginosa +Stenotrophomonas maltophila.

Gráfico 1: Aislamientos que fueron considerados 
causales en el proceso

Respecto a los procedimientos invasivos, se lleva-
ron a cabo fibrobroncoscopia y lavado bronquioal-
veolar (BAL) sólo en un 22,2% (6 casos). El 50% fue 
positivo, encontrándose: Candida albicans, Aspergillus 
spp y Haemophilus influenzae.  La toma de muestras 
de tejido pulmonar, con técnica de punción aspiración 
con aguja fina, sólo se realizó en dos pacientes (7,4%), 
en ambas se encontraron metástasis de la enfermedad 
de base y cultivos negativos.

Respecto al tratamiento etiológico, en el 37% de 
los casos se administró la antibioterapia empírica se-
gún el protocolo inicial redactado por un comité espe-
cializado y basado en las últimas evidencias científicas. 
Durante la evolución, hasta el 66.7% de los pacientes, 
precisaron uno o varios cambios de tratamiento. En 
la mayoría de los casos (83%), el cambio se realizaba 
ante la no mejoría del paciente; mientras que sólo en un 
17%, por la sospecha o el aislamiento de un germen.

Requirieron soporte ventilatorio el 44,4% de los 
pacientes. Se intentó ventilación no invasiva (VNI) en 
siete pacientes, de los cuales, sólo en uno fue efec-
tiva evitando la intubación. Precisaron Ventilación me-
cánica convencional el 40,7% (11) con una duración 
media de 14,8 días (1-43 días). De estos 11 pacientes,  
7 (63,6%), requirieron  ventilación de alta frecuencia 
(VAFO) con una duración media de 4,5 días (0-19 días). 

El tiempo de estancia hospitalaria por episodio fue 
de 24,48 días (5-110 días) y hasta el 51,9% de los pa-
cientes requirió ingreso en la unidad de cuidados in-
tensivos (UCIP), con una duración media  de 18,2 días.

De los 27 pacientes, fallecieron 5 (18,5%): tres por 
progresión de la enfermedad y solo dos a causa del 

proceso infeccioso. Los diagnósticos definitivos según 
la historia clínica y la necropsia se detallan en la tabla III. 

Tabla III: Características y causa del éxitus 
en los pacientes fallecidos

Paciente Edad Enfermedad 
base

Causa del éxitus

1 76 
meses

Meduloblas-
toma

Sepsis con 
infección pulmonar 
por Pseudomona 

aeruginosa y 
Strenotophomonas 

maltophila.

2 7 meses Meduloblas-
toma

Metástasis 
pulmonares por 
progresión de la 
enfermedad de 

base

3 160 
meses

Sarcoma de 
Ewing

Metástasis 
pulmonar con 

progresión de la 
enfermedad de 

base

4 85 
meses

Sarcoma de 
Ewing

Metástasis 
pulmonar con 

progresión de la 
enfermedad de 

base

5 192 
meses

Linfoma células 
B

SDRA secundario a 
infección pulmonar

SDRA: Síndrome de distrés respiratorio agudo

Discusión
El objetivo del estudio era conocer la casuística y 

características de las infecciones respiratorias en este 
grupo de pacientes, ya que no hemos encontrado da-
tos similares en nuestro medio. 

La incidencia, relativamente baja respecto a la litera-
tura puede deberse a la exclusión de pacientes que no 
ingresaron en la unidad, bien porque el estado clínico 
no lo requería o porque fueron atendidos en sus cen-
tros; este hecho podría suponer una selección de los 
casos más graves. 

En nuestra serie existe una mayor proporción de pa-
cientes con tumores sólidos (65% de los casos), frente 
a los que padecían enfermedades hematológicas ma-
lignas. En los diferentes estudios que incluyen ambos 
grupos de pacientes suele observarse, sin embargo, 
una mayor proporción de pacientes con leucemias [2]. 
Creemos que en nuestro caso, al desarrollarse el pro-
yecto desde el área de Oncología, había una mayor 
atención hacia posibles pacientes a incluir en el estudio 
y que, por tanto, esto pueda originar un cierto sesgo. 

Respecto al estadio de la enfermedad de base, en 
los pacientes oncológicos, la mayoría se encontraban 
en remisión completa (38%), seguida de aquellos que 
presentaban enfermedad progresiva (25%) y de recidiva 

VRS: virus respiratorio sincitial       CMV: citomegalovirus
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de la misma (13%). Los estudios han demostrado que 
en los pacientes oncológicos, el riesgo es mayor mien-
tras el paciente se encuentra en fase de tratamiento, 
pero que al acabar este periodo, la incidencia disminuía 
a niveles similares a los de la población general. [2]

En los pacientes hematológicos, la mayor parte de 
los casos se encontraban en el tratamiento de inducción 
o reinducción (55%), seguidos de los que realizaban tra-
tamiento de consolidación (30%);  lo cual coincide con 
otros estudios publicados. [2, 4] Esto es debido a la mayor 
intensidad del tratamiento quimioterápico y a la presen-
cia de la inmunosupresión por la propia leucemia. 

La clínica típica de nuestros pacientes fue la respira-
toria, predominando la tos, hecho que concuerda con 
lo hallado por otros autores, y que refleja la inespeci-
ficidad de los hallazgos en un cuadro potencialmente 
tan grave. [2]

En cuanto a los aislamientos, autores como Keen-
gwe [12] alcanzan un 27%, mientras que en nuestra revi-
sión hemos identificado hasta un 37%. La etiología se 
asemeja a lo descrito por éste y otros autores: nues-
tra serie tiene un predominio de agentes virales, espe-
cialmente los respiratorios (VRS 30%, Influenza 20%). 
Siendo menos frecuentes los agentes bacterianos y 
fúngicos. En la literatura los virus suponen un 20% de 
los casos, que ascendía al 40% si se tenía en cuenta 
coinfecciones por otros gérmenes [12]. En un estudio 
realizado sobre pacientes con fiebre neutropénica, el 
57% de los mismos presentaban infecciones por virus 
respiratorios, siendo el VRS el más común. [9] Ninguno 
de nuestros pacientes falleció a causa de infecciones 
virales aisladas, aunque sí registramos casos que pre-
sentaron complicaciones como sobreinfección bacte-
riana y SDRA y que han sido descritas por diferentes 
autores. [13, 14]

Se realizaron radiografía simple de tórax en todos los 
pacientes, el 85% de los cuales presentaron hallazgos 
patológicos.  Se llevó a cabo TAC torácico en el 63% 
de los casos anteriores, siendo todos patológicos. En 
un estudio sobre pacientes pediátricos con infecciones 
respiratorias se destacan las ventajas del TAC, tanto de 
sensibilidad como de especificidad respecto a la radio-
grafía simple. [15] El TAC también ayuda a caracterizar 
los infiltrados y si fuese necesario a localizar la zona 
para la realización de toma de muestras. [16,17] Por lo 
que muchos autores recomiendan realizar el TAC de 
una manera precoz [15-17].

El hemocultivo fue positivo en un 25.9% de los pa-
cientes, siendo la gran parte Staphylococos coagulasa 
negativo, y que atribuimos al amplio uso de dispositi-
vos vasculares  y que no son considerados habitual-
mente causantes de infecciones respiratorias.

Es bien conocido el papel de la FBC y el BAL en el 
establecimiento del diagnóstico de infección en estos 
pacientes [18]. La rentabilidad para aislar un agente infec-
cioso en algunas series oscila del 42-53% con una tasa 

de complicaciones que alcanza el 30%; este porcentaje 
relativamente alto es debido a la gravedad inherente a 
los pacientes. [19] Algunas series, describen que en niños 
imnunocomprometidos de cualquier etiología con infil-
trados pulmonares, la FBC junto al BAL permitía llegar 
a un diagnóstico de confirmación hasta en un 83.9%, 
con aislamiento de gérmenes en 36%, por lo que con-
cluyen que la FBC debería ser una herramienta diag-
nóstica de uso precoz en pacientes con cuadros res-
piratorios severos. [20]  La adición a la FBC con BAL de 
otras técnicas diagnósticas como el cepillado bronquial 
protegido (CBP), el aspirado fibrobronquial o la biopsia 
transbronquial supone una escasa mejoría en la renta-
bilidad diagnóstica [21,22]; en un subestudio realizado so-
bre la optimización de los distintos procedimientos de la 
FBC , el diagnóstico del BAL fue de un 94% (65/69), el 
CBP 46% (29/63) y el aspirado fibrobronquial del 74% 
(14/19), aunque sólo un caso de CBP no fue diagnósti-
cado por BAL. La biopsia transbronquial se excluyó de 
este subanálisis, realizándose en 11 casos (de un total 
de 200 pacientes) con una positividad de resultados en 
6 (55%), por lo que los autores recomiendan su rea-
lización exclusivamente en casos infiltrados nodulares 
localizados [22].  Dada el bajo número de nuestra serie, 
es difícil establecer comparaciones. La escasez de fi-
brobroncoscopias realizadas, creemos que puede ser 
debido a un rápido empeoramiento de los pacientes 
(que dificultaría la realización de la técnica), a una baja 
concienciación sobre la búsqueda del agente o  a pro-
blemas de planificación hospitalaria. 

Respecto al pronóstico, nuestra mortalidad fue del 
18.5%,  aunque solo dos de los pacientes murieron 
por la infección respiratoria, ya que los tres restantes 
se atribuyeron a su enfermedad de base.  En 1992, se 
publica una supervivencia del 26% cuando precisan in-
greso en UCIP [23] y en 1999, asciende hasta  el 44.4% 
[12]. Nuestra supervivencia del 81.5% supone una im-
portante mejoría que atribuimos a un manejo más pre-
coz y agresivo de la infección y a un mayor desarrollo 
de las técnicas de soporte.  En este sentido la VNI está 
cobrando mayor importancia en este tipo de pacientes. 
Essouri alcanza un porcentaje de éxito del 97%, aun-
que estos resultados deben ser tomados con cautela, 
ya que el número de pacientes era bajo [24]. El escaso 
éxito en nuestra unidad, creemos que podría estar en 
relación al desconocimiento de la técnica (que está su-
friendo actualmente un amplio desarrollo) y a la rápida 
evolución de estos pacientes, que en muchos casos no 
permite indicarla. 

Las infecciones respiratorias graves en pacientes in-
munocomprometidos conllevan una importante morbi-
mortalidad, aunque su supervivencia está en aumento. 
La mejora en las técnicas diagnósticas y en la medicina 
intensiva abre un camino esperanzador para estos pa-
cientes.  
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 Resumen:  La esofagitis eosinofílica es una enfermedad de reciente descubrimiento y carácter emergente, 
íntimamente relacionada con las enfermedades atópicas. Se caracteriza por la infiltración de eo-
sinófilos en la mucosa esofágica como consecuencia de una reacción antígeno-específica. En 
este artículo se revisan los datos epidemiológicos y la patogenia de dicho proceso.
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 Abstract:  Eosinophilic esophagitis is a recently recognized expanding disorder, closely associated with 
atopic disorders and characterized by antigen-driven eosinophil accumulation in the esophagus. 
We review the epidemiological data and disease pathogenesis
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Introducción 
La esofagitis eosinofílica (EEo) es una entidad clí-

nico patológica de reciente descubrimiento, de carác-
ter crónico y con una base inmunológica íntimamente 
relacionada con las enfermedades alérgicas. 

Fue Attwood en 1993 el que la describe por pri-
mera vez como un síndrome clínico-patológico inde-
pendiente de la gastroenteritis eosinofílica y de la enfer-
medad por reflujo gastroesofágico (RGE)(1). Desde en-
tonces han ido surgiendo numerosas publicaciones en 
relación a pacientes afectos de la misma que han posi-
bilitado un mayor conocimiento tanto de su patogenia 
como de su historia natural, considerándose en la ac-
tualidad la forma más frecuente de presentación de los 
llamados trastornos eosinofílicos primarios.

Epidemiología
La EEo es una enfermedad emergente, de tal forma 

que si bien hace 10-15 años era una patología poco 

común dentro de las que se manejaban en una con-
sulta de Gastroenterología Pediátrica, en la actualidad 
es uno de los principales diagnósticos que uno debe 
tener en cuenta ante niños con clínica de disfagia y/o 
reflujo gastroesofágico. 

A lo largo de los últimos 20 años han ido apare-
ciendo publicaciones con datos epidemiológicos de la 
EEo que Soon y colaboradores han tratado de reunir y 
analizar en un reciente meta-análisis(2). A pesar de los 
sesgos que ofrece el que la inmensa mayoría son es-
tudios retrospectivos, de muy diversas regiones, con 
criterios y pautas de actuación diferentes según los dis-
tintos grupos, ofrece una primera aproximación sobre 
la incidencia y prevalencia de la EEo en niños. Incluye 
un total de 25 estudios, y efectúa una reflexión y aná-
lisis en base a periodos de tiempo, variables geográfi-
cas y relación con otras enfermedades de base inmu-
nológica.
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Si bien se refieren casos de todos los continentes 
excepto el africano, las tasas de incidencia descritas en 
la actualidad son muy variables dependiendo del país. 
Oscilan desde 1,6 en Dinamarca(3) a 10 por 100,000 ni-
ños por año en Estados Unidos(4). Del mismo modo, la 
prevalencia varía según la región oscilando entre 0,2 en 
Reino Unido(5), 8,9 en Australia(6) y 43-52 por 100,000 
niños en EEUU(4,7). No hay datos sobre la incidencia y 
prevalencia en España.

Varios autores analizan la evolución en el tiempo(4,6,8,9), 
refiriendo todos ellos que durante las últimas décadas, 
tanto la incidencia como la prevalencia han aumentado 
significativamente con un porcentaje de incremento 
anual en torno a 12-17% y 56% respectivamente. 

La EEo puede aparecer en cualquier raza, sexo o 
edad, pero parece existir un claro predominio en los 
varones (3:1), con una edad media al diagnostico que 
oscila entre los 5,4 y 9,6 años, con más del 65% de los 
casos desarrollados en la edad pediátrica.(2,10)

El 50-60% de los pacientes tienen una historia previa 
de atopia. La presencia de rinitis alérgica, sensibiliza-
ción a neumoalergenos o ambas oscila en torno a 24-
78% en adultos y 42-93% en niños, siendo frecuente la 
polisensibilización(10,11). Aproximadamente dos tercios 
de los niños con EEo tienen pruebas cutáneas posi-
tivas a alérgenos alimentarios y/o respiratorios, desta-
cando como alimentos implicados con más frecuen-
cia la leche de vaca, el huevo, la soja y los frutos se-
cos. Entre los neumoalergenos destacan los ácaros del 
polvo, el epitelio de perro y gato, el césped y el polen(12). 

Se ha especulado con una posible relación entre el 
clima y la epidemiología ante los datos referidos por al-
gunos autores en los que se aprecia una mayor preva-
lencia en zonas de clima frío en EEUU respecto a otras 
de clima más cálido(13). Además parece que el diag-
nóstico de EEo puede presentar también variaciones 
estacionales con picos de incidencia en el adulto en 
primavera y verano(14). 

No debemos olvidar que los datos epidemiológi-
cos actuales pueden tener diferentes sesgos entre los 
que destaca la variación en los criterios diagnósticos 
y un mejor reconocimiento de la entidad como mues-
tra, por ejemplo, el estudio de  DeBrosse(8) en el que 
reexamina las biopsias realizadas desde 1992 a 1999 
y pone de manifiesto que el 29% de los pacientes po-
dían ser diagnosticados de forma retrospectiva de EEo. 
Además llama la atención sobre el notable aumento en 
el número de biopsias realizadas en dicho periodo de 
tiempo (hasta 40 veces más), si bien es cierto que el 
porcentaje de las mismas catalogadas como de EEo 
permanecía estable. 

De la posible relación con otras enfermedades de 
base inmune, la más estudiada ha sido la enfermedad 
celíaca, estimándose la prevalencia global de EEo en 
pacientes celíacos en torno a 2,3%(15-19). Otras posibles 
asociaciones se han referido con pacientes que han 

sufrido un trasplante hepático, posiblemente derivado 
del uso de tacrólimus con una prevalencia en ellos de 
EEo entre 2,4% y 3%(20,21) y con la colitis ulcerosa en la 
que se ha publicado una prevalencia de EEo del 8%.(22) 

Etiopatogenia. 
De forma similar al eccema y al asma, la EEo es un 

trastorno inmunológico, mediado predominantemente 
por linfocitos T helper 2 (Th-2) como lo demuestra el 
aumento de IL4, IL5, e Il 13, mastocitos y basófilos.  Si 
bien, inicialmente se dio el papel principal y se foca-
lizaron los estudios en el eosinófilo, hoy en día existe 
cada vez más interés en el estudio de las células T que 
inicialmente pasan por ser las responsables del reclu-
tamiento e infiltración de eosinófilos en la mucosa eso-
fágica(23). 

1º.Papel de los linfocitos T en la esofagitis eosinofílica
Los modelos experimentales murinos de EEo la han 

definido como el resultado de una reacción inmune de 
tipo celular frente a estímulos antigénicos en la que 
desempeña un papel principal el linfocito Th2. Su esti-
mulación y posterior sensibilización se puede producir 
por vía digestiva, con diferenciación de linfocitos T es-
pecíficos del sistema inmune asociado al tubo diges-
tivo (MALT) como respuesta a  antígenos alimentarios 
pero también por vía respiratoria y cutánea como pone 
de manifiesto el modelo experimental murino de Mishra 
mediante el que se consigue desarrollar una EEo en ra-
tones tras la exposición antigénica tanto en vías aéreas 
superiores como epicutánea(23,24).

De hecho, la sensibilización intranasal se considera 
hoy en día mucho más potente que la intragastrica en 
inducir eosinofilia esofágica, lo cual se relaciona con la 
alta tasa de sensibilización a neumoalergenos presente 
en estos pacientes.

Los linfocitos sensibilizados por cualquiera de estas 
vías convergen en los folículos linfoides paraesofágicos 
desde donde mediante la liberación de citoquinas ini-
cian el reclutamiento y activación de eosinófilos, po-
niendo en marcha el correspondiente reclutamiento ce-
lular y la inflamación esofágica(23,25).

Un aspecto interesante es que los linfocitos sensibi-
lizados expresan diferentes marcadores y patrones de 
distribución según sea su procedencia. Así, por ejem-
plo, aquellos que proceden del tubo digestivo expresan 
α4β7 integrina mientras que los que se originan desde 
el tejido linfoide nasal (NALT), tejido linfoide asociado a 
trompa de Eustaquio (TALT) y tejido linfoide bronquial 
(BALT) no, expresando en su lugar CLA-selectina y, 
de forma variable, la integrina αEβ7(23). Desde el punto 
de vista diagnóstico y terapéutico, esta circunstancia 
puede tener gran relevancia ya que plantearía la posibi-
lidad de centrar el tratamiento tópico en cada paciente 
en el lugar donde se produce la inducción y que actúa 
como motor del reclutamiento celular. Así aquellos ca-
sos en los que la sensibilización fuera vía respiratoria 
quizás el empleo de corticoides en la zona nasofarín-
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gea y adenoidea puede ser más efectivo que su aplica-
ción en el epitelio esofágico. 

Por último, recientemente se ha sugerido el papel 
que el sistema inmune innato puede tener dejando 
abierta la posibilidad de que potencialmente algunas 
respuestas puedan ser antígeno independiente(23,25). 

2º.Papel de los eosinófilos en la esofagitis eosinofílica
Independientemente de la vía de sensibilización y su 

lugar de inducción, el reclutamiento esofágico de los 
linfocitos Th2 estimulará el reclutamiento de eosinófilos 
de una forma antígeno-específica a través de la secre-
ción de citoquinas entre las que destacan la IL 5, la IL 
13 y las eotaxinas (1 y 3). Especialmente la primera es un 
determinante critico de la generación de eosinofilos en 
la médula ósea, regula el numero de eosinófilos perifé-
ricos y promociona la maduración local de los mismos. 
La IL 13, entre otras acciones, es la responsable de 
la cascada de los mediadores que llevan a la expre-
sión de la eotaxina 3, la cual es un potente quimioatra-
yente específico para eosinófilos a través del receptor 
de quimiocinas CCR3 que expresan en su membrana. 
Ratones deficientes en este receptor están protegidos 
frente al desarrollo de EEo experimental(23,25). 

3º. Interacción entre eosinófilo y tejido esofágico 
Aunque el diagnóstico de la EEo se basa en la den-

sidad de eosinofilos en la superficie mucosa, el reclu-
tamiento y la llegada de los mismos al esófago se pro-
duce a través de los vasos profundos a la submucosa, 
desde donde de forma variable migran a la superficie. 
Esta penetración de eosinófilos en el compartimento 
epitelial es típicamente parcheada, siendo posible en-
contrar áreas en las que los eosinófilos forman agrega-
dos densos en capas profundas mientras que hay po-
cos distribuidos en el epitelio(23). La eotaxina localizada 
en la capa epitelial basal parece tener un papel regu-
lador en este proceso de migración siendo su interac-
ción con el CCR3 expresado en los eosinofilos la que 
estimula el paso de los mismos al epitelio. Este fenó-
meno se sabe que es phdependiente de tal forma que 
un medio ácido lo inhibe de forma potente(26). El RGE 
puede por tanto disminuir el reclutamiento epitelial ce-
lular mientras que el alcalino o el tratamiento con antiá-
cidos puede favorecer la eosinofilia epitelial

Ante estos hallazgos, ¿cuál puede ser la implicación 
que el mayor uso de inhibidores de la bomba de pro-
tones tenga en el desarrollo de la EEo?. Mientras que 
algunos autores sugieren que disminuyen la infiltración 
eosinofilica en el esófago distal mediante la supresión 
de la expresión de eotasina 3 en las células epitelia-
les, otros describen que la menor producción de ácido 
gástrico aumenta la alergenicidad de las proteínas ali-
mentarias y favorece la sensibilización vía digestiva de 
los linfocitos T.

En la EEo la acción citotóxica de los eosinófilos se re-
laciona directamente con los cambios histopatológicos 
observados en la mucosa esofágica y parecen contri-

buir a los trastornos motores. Los eosinófilos pueden 
actuar como células presentadoras de antígeno y tie-
nen capacidad para secretar citoquinas estimulantes 
de los linfocitos (IL 2,4,6,10, y 12) pero principalmente 
ejercen su función efectora mediante la liberación de 
las moléculas contenidas en sus gránulos, muchas de 
ellas de marcado carácter proinflamatorio, tales como 
la proteína mayor básica (PMB) peroxidasa eosinofilica, 
neurotoxina derivada del eosinófilo, proteína catiónica 
eosinofílica y mediadores lipídicos (factor activador de 
plaquetas, leucotrieno C4) que inducen la activación 
del endotelio vascular, contribuyen a la disfunción ce-
lular e inducen una hiperplasia de la capa basal y una 
remodelación subepitelial por depósitos de colágeno. 
Estos dos últimos datos histológicos, incluso en ausen-
cia de eosinofilia esofágica, se consideran marcadores 
diagnósticos indicativos de desgranulación eosinofilica 
en compartimentos subepiteliales(27,11). 

Junto con la infiltración de eosinófilos existe además 
un aumento en mastocitos en esófago. El producto de 
dichas células activadas puede actuar de forma sinér-
gica con los mediadores de eosinófilos influenciando la 
dismotiloidad, activaciones vía IgE y también pueden 
contribuir a la remodelación tisular(23). 

Si bien el engrosamiento de la mucosa contribuye cla-
ramente a la aparición precoz de la disfunción peristál-
tica esofágica, también es posible que exacerbaciones 
clínicas tales como disfagia aguda o impactación ali-
mentaria sean debidas a espasmos de musculatura lisa 
tras la liberación de mediadores procedentes tanto del 
eosinófilo como del mastocito. En analogía con el asma, 
se podría sugerir que agonistas β-adrenérgicos podrían 
tratar estas agudizaciones y la deglución tópica de sal-
butamol o el uso de aminofilinas podrían aliviarlo(23).   

4º. Genética: 
Existe una clara asociación familiar en esta entidad. 

Por una parte cerca del 8-10% de los pacientes tie-
nen algún familiar también afecto de EEo e incluso se 
describen familias enteras con dicha entidad(28).Hoy en 
día se sabe que existen factores genéticos que contri-
buyen a una mayor susceptibilidad para desarrollar la 
EEo entre los que destacan variantes genéticas en el 
gen de la eotaxina 3 (SNP 2496 T→) y otras sustancias 
implicadas en el proceso de diferenciación del linfocito 
T (locus 5q22)(25). 

Por el momento, no se hace un uso clínico de las 
alteraciones genéticas pero en un futuro podría ser la 
llave para ayudar a diferenciar EEo de otras entidades 
como por ejemplo el RGE.
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Nuestro objetivo  es valorar la aportación que y utilidad 
que los distintos aspectos de la clínica y las manifestacio-
nes complementarias hacen al diagnóstico de la esofagi-
tis eosinofílica (EoE) en la edad pediátrica. Para ello hare-
mos una división en cada uno de estos aspectos inten-
tando correlacionarlo con la evolución en el tiempo de la 
enfermedad y las diferencias que existen entre el paciente 
adulto y el paciente pediátrico y la diferenciación entre 
esta enfermedad y su principal diagnóstico diferencial, la 
esofagitis por reflujo.

Manifestaciones clínicas. En algunas de la series 
publicadas de pacientes afectos de esta enfermedad se 
contempla el concepto de variabilidad o “evolutividad” 
de la enfermedad, en el sentido que los síntomas de pre-
sentación de la esofagitis eosinofílica (EoE) en la edad pe-
diátrica son diferentes según la edad de presentación y 
cambian con la edad1,2. De esta forma en los menores de 
dos años predominan las dificultades en la alimentación, 
fallo de medro. En la edad de preescolar (2-5 años) pre-
dominarían los vómitos y síntomas más similares al reflujo 
gastroesofágico que no responde al tratamiento con in-
hibidores de la bomba de protones. Ya en la edad de es-
colar o preadolescencia (6-9 años)  predominan el dolor 
abdominal y retroesternal y la disfagia e impactación de 
bolo alimentario, clínica características en la edad adulta, 
son más propias de la adolescencia o ultima preadoles-
cencia (10-16 años)3,4,5. 

Estudios de alergia. El objetivo de estas pruebas es 
el de intentar identificar posibles neumoalérgenos o ali-
mentos que puedan ser el agente casual, ya que su re-
tirada constituye el mejor tratamiento de la enfermedad6. 
Para ello disponemos de dos tipos de pruebas. Pruebas 
cutáneas: son los prick test para la alergia inmediata y los 
parches cutáneos para alergia tardía  mediadas por me-
canismos de tipo III y IV.  Pruebas en sangre periférica: la 
eosinofilia total en el hemograma es un hallazgos inespe-
cífico y poco frecuente, aunque algunas series en adultos 
reflejan hasta una prevalencia del 50% de los pacientes, 
y las cifras totales elevadas (por encimas de 1500/uL) se 

relacionan con la gravedad y la presencia de afectación 
de otras áreas del tubo digestivo. Las inmunoglobulinas 
IgE específicas a alimentos y neumoalérgenos son útiles 
en la alergia IgE mediada y en algunas series de adultos 
se elevan casi en 3 de cada 4 pacientes pero en la edad 
pediátrica tiene menos utilidad 5, 6, 7.  En general si bien la 
identificación de alergenos alimentarios podría facilitar la 
instauración de dietas de exclusión, es cierto que en la 
edad pediátrica la rentabilidad de estas pruebas es varia-
ble y no siempre ayuda al manejo del paciente 6.

Pruebas radiológicas. La prueba principal realizada 
en el diagnóstico y evaluación de la EoE es el tránsito 
esofágico baritado. La indicación quizás esté más rela-
cionada con la presencia de signos de dismotilidad tipo 
disfagia o impactación del bolo alimenticio o en pacientes 
con síntomas de reflujo. Para aumentar el rendimiento de 
la prueba  es  importante la técnica de doble contraste,  
permite estudiar de forma más detallada la mucosa y pa-
redes esofágicas, y que la cantidad de contraste ingerida 
sea suficiente. La principal variable que limita la rentabili-
dad de este estudio teniendo en cuenta estos dos facto-
res previos es la edad, en lactantes o niños pequeños la 
cantidad de contraste ingerida es en ocasiones pequeña 
y se imposibilita el uso del doble contraste 8, 9.

De forma global la rentabilidad es baja presentando cerca 
del 50-60% de los casos de EoE un estudio normal9.

Los hallazgos más frecuentes son contracciones irre-
gulares del cuerpo esofágico, irregularidades en la mu-
cosa, impactación de bolo alimentario y las estenosis, que 
en la EoE son cortas y diseminadas mientras que en el re-
flujo son más extensas en esófago inferior8, 9, 10. 

Pruebas funcionales. La phmetría esofágica o la im-
pedanciometría la utilidad que plantean las guías de prac-
tica clínica radica en la capacidad de monitorizar o  detec-
tar variaciones en el pH esofágico y descartar así la pre-
sencia de un reflujo gastroesofágico (RGE) en pacientes 
con sospecha EoE que pudiera explicar los síntomas11. 
La proporción de pacientes que presenten EoE/RGE es 
de entre el 20-25%, por lo que hay autores que plantean 
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limitar esta prueba a que puedan generar dudas como es 
el caso de los lactantes o niños pequeños12. Quizá la im-
pedancia nos aporte un mayor rendimiento diagnóstico al 
permitir detectar reflujos mínimamente ácidos o inclusos 
alcalinos que la pHmetría no es capaz de medir, y la capa-
cidad de correlacionar de forma mas exacta los síntomas 
que presenta el paciente durante el registro con los ha-
llazgos de la prueba. No debemos olvidar que los casos 
de solapamiento de ambas entidades puede ocurrir com-
plicando el  diagnóstico y manejo de estos pacientes12.

La manometría esofágica puede complementar el diag-
nostico en los pacientes que presenten “síntomas moto-
res” como disfagia o la impactación alimentaria. Sin em-
bargo, la mayoría de las series encuentran alteraciones 
únicamente en un 20-25% de los casos13. Los hallazgos 
mas frecuentes son la presencia de una motilidad esofá-
gica inefectiva asociada a una normalidad en las presio-
nes de los esfínteres esofágico inferior y superior,  más 
prevalentes en los pacientes que presentan síntomas de 
disfagia aunque solo se encuentran en un 40% de los pa-
cientes que presentan estos síntomas12, 13.

Endoscopia esofágica. Los hallazgos son enorme-
mente variados y van desde lesiones muy tenues como 
fragilidad mucosa con pérdida del patrón vascular (como 
el papel crepé),  también es frecuente encontrar una no-
dularidad o granularidad de la mucosa  a veces pápulas 
blanquecinas que puede asemejar una infestación candi-
diásica del esófago y son otro que abscesos esosinofílicos 
cuando se estudia la anatomía patológica3,5 14.

En estadíos de mayor evolución de la enfermedad po-
demos encontrar un cambio en el aspecto de todo el 
cuerpo esofágico que toma un aspecto como de tubo 
corrugado o también descrito por algunos autores como 
“felinización esofágica” por su similitud con el esófago 
de los gatos14.  Estos “anillos” pueden hacerse más rígi-
dos tomando el esófago un aspecto de traquea es decir 
una “traquealización” esofágica. Y ya en estadios mas 
avanzados de la enfermedad vemos la presencia de es-
tenosis con o sin impactación alimentaria asociada14, 15.

Histología. La infiltración de eosinófilos (Eo) constituye 
el hallazgos mas característico de esta enfermedad, las ci-
fras diagnosticas, aunque difieren a veces de las distintas 
series la mas  es entre 15 y 20 Eo por campo16.

La infiltración afecta a todo cuerpo esofágico sin dife-
rencias entre la zona distal y proximal por lo que se re-
comienda tomar biopsias de todo el esófago, incluso de 
zonas sanas16,18. Todavía hay pocas referencias sobre la 
relación que pueda existir entre la mayor densidad de in-
filtración de eosinófilos en la pared esofágica con los hal-
lazgos endoscópicos y por ende con la clínica17. 

 La EoE se caracteriza por  la presencia de un intenso 
infiltrado eosinofílico sobre todo en capas mas superficia-
les, una hiperplasia basal mayor del 50% del grosor del 
epitelio, presencia de espacio intercelulares mas dilata-
dos, micro abscesos de eosinófilos (mas de 4) con de-
granulación de los eosinófilos y la presencia de fibrosis en 
la lamina propia. Mientras que en el RGE  hiperplasia basal 
algo menos intensa y extendida, con elongación papilar y 
menor presencia de eosinófilos16, 18.

El papel del remodelamiento fibroso en la evolución de 
la EoE se presenta ya en algunas referencias como re-
sponsable de los trastornos motores así como los sínto-

mas y signos de impactación alimentaria y estenosis que 
presentan estos pacientes. Si bien se plantea como un 
fenómeno inicialmente reversible con el tratamiento pa-
rece que puede hacerse persistente si se deja la evolución 
de la enfermedad.  Esta fibrosis por el contrario no se en-
cuentra en la histología del RGE18, 19, 20. 
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 Resumen:  El diagnóstico de la esofagitis eosinofílica ha aumentado en las dos últimas décadas por lo 
que tratamientos farmacológicos y terapias dietéticas han emergido como opciones primarias 
en su manejo, en ocasiones son precisas también intervenciones endoscópicas. Comúnmente 
se usan dietas de eliminación que disminuyen la exposición al alimento alergeno, tratamientos 
farmacológicos para la supresión del ácido, ya que el reflujo gastroesofágico puede simular o 
contribuir en la esofagitis eosinofílica y/o corticoides tópicos deglutidos (Fluticasona, Budeso-
nida) para disminuir la inflamación esofágica en terapia inicial o de mantenimiento. La dilatación 
esofágica queda reservada para aquellos casos en que exista fibroestenosis. El pronóstico de la 
esofagitis eosinofílica a largo plazo es incierto por lo que el seguimiento de estos pacientes es 
mandatorio.

 Palabras clave:  esofagitis eosinofílica, dieta de eliminación, corticoides tópicos.

  Treatment, complications and follow-up of Esophagitis Eosinophilic

 Abstract:  With the recognition of eosinofilic esophagitis over the past two decades, pharmacologic and 
dietary therapies have emerged as primary management options. The treatment of eosinophi-
lic esophagitis requires dietary, pharmacologic, and endoscopic interventions. Commonly used 
treatment include: elimination and elemental diets to decrease allergen exposure, acid suppres-
sion to treat gastroesophageal disease, which may mimic or contribute to eosinophilic esopha-
gitis, topical corticosteroids swallowed preparations (Fluticasone, Budesonide) to decrease 
esophageal inflammation, are preferred for acute and possibly maintenance therapy, esophageal 
dilation to treat fibrostenotic. The long-term prognosis is unclear and establishing a continuum 
follow-up care that delivers the child to adulthood without esophageal dysfunction.

 Keywords:  eosinophilic esophagitis, elimination diet, topical corticosteroids.
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Introducción
Los objetivos del tratamiento de la esofagitis eosinofí-

lica (EEo) incluyen: resolución de los síntomas clínicos 
y de la lesión histológica, mantenimiento de la remisión, 
prevención de la recaída y de complicaciones como 
fibrosis, estenosis, prevención de la toxicidad relacio-
nada con el tratamiento farmacológico y de patologías 

2º nutricionales, derivadas de las dietas de eliminación, 
manteniendo una buena calidad de vida del paciente. 
La disminución de la sintomatología y de la inflamación 
son parámetros de respuesta al tratamiento, los sínto-
mas no pueden ser usados solos como determinante 
fiable de la actividad de la enfermedad y respuesta a 
la terapia ya que las estenosis esofágicas pueden no 
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responder a la terapia médica, así, la disminución de 
la inflamación es el parámetro más real de respuesta.  

Actualmente en el manejo de la EEo disponemos de:

- Tratamiento farmacológico
- Tratamiento dietético
- Tratamiento endoscópico

Existen numerosos estudios sobre el manejo de la 
EEo, observándose variabilidad significativa en las tera-
pias utilizadas. En 2007 fueron publicadas unas guías 
clínicas basadas en un consenso de la NASPGHAN 
para el diagnóstico y tratamiento de la EEo 1 posterior-
mente en el 2011 se realiza una puesta al día de estas 
guías en EEo de niños y adultos 2 y en 2013 se publican 
las guías prácticas basadas en la evidencia del Ameri-
can College of Gastroenterogy 3 sobre el manejo y tra-
tamiento de la eosinofilia esofágica y de la EEo, hechos 
que mejoran los estudios epidemiológicos, métodos 
diagnósticos, y tratamientos que actualmente dispone-
mos y de otros futuros.

Tratamiento Farmacológico
Supresión del ácido
La interrelación entre Reflujo Gastroesofágico (RGE) 

y EEo no está bien aclarada, ya que el RGE puede si-
mular la EEo, coexistir o contribuir con ella. El diagnós-
tico de EEo debe incluir la demostración de eosinofilia 
esofágica persistente después de 2 meses de trata-
miento con inhibidores de la bomba de protones (IBP) 
20-40 mg 2 veces/día o con una PHmetría esofágica 
normal. La EEo puede favorecer el RGE debido a que la 
inflamación esofágica predispone a la lesión de la mu-
cosa, por un aumento de la sensibilidad de dicha mu-
cosa a la exposición al ácido, por tanto la presencia de 
RGE/EEo en un paciente no representaría una simple 
coexistencia, sino un mecanismo sinérgico, de ahí que 
los IBP sean útiles en la EEo como coterapia, como 
terapia única no son efectivos4, 5, 6. Sin embargo el tra-
tamiento de mantenimiento con IBP en niños con EEo 
ha demostrado mejoría en los síntomas, a pesar de la 
inflamación esofágica persistente7. Los IBP pueden be-
neficiar a pacientes con eosinofilia esofágica producida 
por otros mecanismos, en grupos de pacientes con 
eosinofilia esofágica-respondedora IBP, al disminuir la 
producción del ácido, por efecto antiinflamatorio de los 
IBP sobre el epitelio esofágico o por bloqueo de la se-
creción de Eotaxina-3, que juega un papel importante 
en el desarrollo de la EEo, aunque esta acción no está 
aún muy definida8. Siguiendo las recomendaciones de 
las guías prácticas clínicas basadas en la evidencia del 
American College of Gastroenterogy 20133:

- La eosinofilia esofágica respondedora-IBP debe 
ser diagnosticada cuando pacientes con síntomas eso-
fágicos y hallazgos de eosinofilia esofágica responden 
clínicamente e histológicamente tras tratamiento con 
IBP, considerando esta entidad diferente a la EEo y no 
necesariamente una manifestación del RGE (evidencia 
baja y recomendación condicional).

- Para excluir eosinofilia esofágica respondedora-
IBP en pacientes con sospecha de EEo se debe indicar 
2 meses de tratamiento con IBP, realizando posterior-
mente control endoscópico e histológico (recomenda-
ción fuerte, evidencia baja).

- La respuesta clínica/endoscópica/histológica al 
IBP excluye el RGE como causa de eosinofilia eso-
fágica, para valorar si el RGE puede contribuir como 
causa de eosinofilia esofágica se recomienda la realiza-
ción de una PHmetría esofágica (evidencia baja, reco-
mendación condicional). Figura 1

Figura 1: Algoritmo de aproximación de la eosinofilia 
esofágica

Corticoides
Los corticoides tópicos deglutidos sin cámara es-

paciadora, son de 1ª elección terapéutica en la EEo, 
debiendo instruir al paciente para que realice el trata-
miento de forma correcta. Inducen la remisión clínica e 
histológica y también son utilizados de mantenimiento 
a bajas dosis en pacientes seleccionados. Son efec-
tivos tanto en niños como en adultos9, pero, la enfer-
medad recurre entre 3-12 meses, tras su retirada. No 
hay estudios sobre efectos secundarios con tratamien-
tos tópicos de larga duración aunque dosis >440 mcg/
día se han asociado a efectos sistémicos, es impor-
tante controlar el crecimiento y la masa ósea, también 
pueden favorecer las infecciones fúngicas esofágicas10. 
Los corticoides sistémicos en ciclos cortos quedan re-
servados para pacientes con severa disfagia, pérdida 
de peso y hospitalización11.

Fluticasona propionato tópica deglutida 
Ha sido la 1º en utilizarse, es bien tolerada y la res-

puesta es rápida (1-2 días/1ª semana), la duración re-
comendada del tratamiento es de 8 semanas, se han 
comunicados recaídas en la retirada del 14%-91% y en 
los no respondedores, se aconseja el uso de Budeso-
nida viscosa deglutida. Se evitará la ingesta de líquidos 
y sólidos hasta pasados 30 min. post-deglución. Algu-
nos pacientes precisan tratamiento de mantenimiento.

Estudios realizados con Fluticasona, ponen de ma-
nifiesto su eficacia tanto en niños como en adultos12 
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aunque, la mayoría de la experiencia con corticoides 
tópicos es en la población pediátrica, así Konikoff et al9, 
en el 2006 realiza un estudio randomizado, doble ciego 
controlado-placebo con Fluticasona deglutida durante 
3 meses en niños < 8 años de edad y EEo, alcanzando 
la remisión clínica e histológica el 55% y la remisión de 
los síntomas el 67%. Otros estudios pediátricos con-
firman estos resultados13, 14. Moawad et al15, en un es-
tudio randomizado/controlado en población pediátrica 
compara la eficacia de Fluticasona deglutida con Eso-
meprazol en eosinofilia esofágica, concluyendo que la 
remisión histológica fue similar en ambos, en cuanto a 
la respuesta clínica fue superior con el IBP sobre todo 
en pacientes con RGE. 

Budesonida tópica deglutida
La eficacia de la Budesonida deglutida en la EEo ha 

sido probada en estudios randomizados tanto en ni-
ños como en adultos. Su administración es deglutida 
en forma viscosa. La formulación viscosa se consigue 
con Budesonida líquida en la proporción 1mg/2ml de 
Budesonida con 5 mg de sucralosa. La dosis es de 
1mg/día en pacientes <10 años y 2mg/día en los más 
mayores y adultos, evitándose la ingesta de líquidos y 
sólidos hasta 30 min. post-deglución. Dohil et al16, en 
un estudio pediátrico, comparándola con placebo y va-
lorando la tasa de respuesta en el contaje de eosinófi-
los esofágicos, demuestra una disminución de eosinó-
filos significativamente más alta en los pacientes con 
Budesonida (87%), al igual que la mejoría de los sínto-
mas y hallazgos endoscópicos. Similares resultados se 
han observado en adultos. No hay datos comparando 
la eficacia de Fluticasona/Budesonida, sólo existe un 
estudio abierto con dos formulaciones tópicas de Bu-
desonida deglutida: oral viscosa/nebulizada en adultos 
y adolescentes17 demostrando que la disminución en el 
contaje de eosinófilos estaba en relación con el tiempo 
de contacto con la mucosa esofágica. Tabla I

Tabla I. Dosis inicial de corticoides tópicos 
en el tratamiento de la EEo.

Medicación Edad Dosis

Fluticasona Niños
88-440 mcg/día 

dividido en 2 dosis

Budesonida
Niños

Niños más mayores 
1 mg/día
2 mg/día

Ciclesonide
Es un corticoide tópico con menos absorción sisté-

mica que la Fluticasona. Ha sido valorado en peque-
ñas series con buenos resultados clínicos/histológicos 
a dosis de: 80-160mcg. 2 veces/día durante 2 meses, 
pero es necesario disponer de más estudios para que 
pueda ser recomendado en la EEo18 

Recomendaciones de las de las guías clínicas basa-
das en la evidencia del American College of Gastroen-
terogy 20133:

- Corticoides tópicos Fluticasona/Budesonida de-
glutidas durante 8 semanas son la 1ª línea de trata-
miento farmacológico de la EEo (recomendación fuerte 
y alta evidencia).

- Prednisona oral se puede utilizar, si no hay res-
puesta a los corticoides tópicos, o en pacientes que 
precisan rápida mejoría de los síntomas.

- Pacientes asintomáticos con mejoría histológica 
post-tratamiento tópico podrían beneficiarse de un tra-
tamiento tópico a largo plazo. Existen escasos datos 
que justifiquen otros tratamientos en el momento actual 
(recomendación condicional, baja evidencia).

Futuras Recomendaciones: se necesitan más es-
tudios que clarifiquen los corticoides de uso tópico, do-
sis óptimas en la terapia inicial y en el mantenimiento 
tanto en niños como en adultos. Estudios que valoren 
la resistencia y el efecto sobre la fibrosis esofágica. Es-
tudios que valúen el crecimiento y consecuencias del 
uso prolongado: supresión adrenal y efectos sobre la 
masa ósea.

Otros tratamientos farmacológicos: Cromoglicato 
Sódico, Montelukast, Mepolizumab, Omalizumab, Anti-
TNF-alpha y Agentes Biológicos, las guías-consenso 
de EEo en niños y adultos2 no recomiendan estos fár-
macos dados los escasos estudios y sus resultados. 
Futuros tratamientos potenciales serían: anti-IL5, anti-
IL3 y anti-eotaxina 3. El estudio de marcadores biológi-
cos podría ayudar en el desarrollo de futuras terapias.

II. Tratamiento Dietético
Se ha demostrado que la alergia alimentaria juega 

un papel importante en la patogénesis de la EEo, por 
lo que las dietas de eliminación del alimento/alimentos 
alergénicos han emergido como tratamiento primario 
en niños y adultos con buenos resultados tanto clíni-
cos como histológicos, por lo que la recomendación es 
fuerte y la evidencia mediana2. Los síntomas y los ha-
llazgos histológicos se han utilizado como marcadores 
de respuesta a la dieta, aunque la mejoría histológica 
es el parámetro utilizado como respuesta en la mayoría 
de los estudios19. La duración de la dieta de exclusión 
es de 6-8 semanas, seguidas de la reintroducción pe-
riódica de los alimentos excluidos una vez alcanzada la 
remisión. Tras la dieta de eliminación, se realizará en-
doscopia y biopsia al igual que tras la reintroducción 
de los alimentos previamente retirados, pasadas 6-8 
semanas para valorar respuesta clínica, endoscópica e 
histológica. El tiempo que tarda un alimento en inducir 
EEo y el que tarda en la remisión no está claro, datos 
en adultos demuestran que la lesión endoscópica/his-
tológica, puede aparecer en 7-14 días y la sintomato-
logía de EEo pueden presentarse 3 días después de la 
reintroducción del alimento. Existe evidencia de que las 
dietas de eliminación junto a otras terapias pueden re-
vertir las complicaciones fibróticas de la EEo en niños20. 

El objetivo en el tratamiento dietético a largo plazo 
es la identificación de un único o limitado número de 
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alimentos disparadores, que permitan al paciente una 
dieta mínimamente restrictiva manteniendo la remisión 
de la EEo.

Es fundamental realizar consulta con el alergólogo 
para identificar  los alimentos a retirar y tratar otras pa-
tologías alérgicas extraesofágicas que pueden existir 
como comorbilidad.

Existen 3 modalidades de dietas de eliminación:
- Dieta elemental.
- Dieta de eliminación de alimentos específicos iden-

tificados en el estudio alergológico.
- Dieta de eliminación empírica de alimentos poten-

cialmente más alergénicos.

Dieta elemental
Es una fórmula basada estrictamente en aminoáci-

dos que fue utilizada inicialmente con éxito en niños 
con eosinofilia esofágica, atribuida a RGE que no res-
pondía a los antiácidos21. Posteriormente han sido pu-
blicados estudios en niños y adultos con EE que confir-
man su efectividad2, 22, 23.

La duración del tratamiento es de 4-6 semanas, la 
mejoría de los síntomas se observan en la 1ª semana. 
Desventajas son: alto coste, mal sabor que requiere a 
veces la administración por sonda nasogástrica, elimi-
nación total de la dieta habitual, lo cual no favorece la 
adherencia sobre todo en adultos, justificando una re-
ducción de su eficacia. La reintroducción de alimentos 
se iniciaría por frutas y vegetales con menor capaci-
dad alergénica. En total se requieren de 6-12 meses en 
la reintroducción de alimentos habituales basándonos 
en el resultado de los test alergológicos, con realiza-
ción de varias endoscopias/biopsias de control24. Esta 
opción de tratamiento dietético queda reservado para 
cuando hayan fracasado otras terapias, aunque puede 
ser el tratamiento dietético inicial. 

Dieta de eliminación de alimentos identificados 
por estudio alergológico

El 1º estudio se realizó en pacientes pediátricos25, 
observando que el 77% alcanzaron la remisión histoló-
gica. En otros estudios pediátricos estos resultados no 
se han confirmado26 y tampoco en estudios de adultos. 
Spergel et al27, valora la utilidad de los test alergológi-
cos para identificar los alimentos a eliminar de la dieta, 
concluyendo que la resolución de la eosinofilia esofá-
gica es similar a la obtenida en pacientes que son tra-
tados con dieta de eliminación empírica de alimentos, 
pero destacando que son menos los alimentos elimina-
dos cuando se utilizan los test alergológicos.

Dieta de eliminación empírica de alimentos
En esta opción dietética se prescinde del estudio 

alergológico de los alimentos. Consiste en la exclusión 
empírica de 6 alimentos de la dieta que son: leche, 
huevos, soja, trigo, cacahuetes/ nueces y pescado/
mariscos. Es útil en aquellos pacientes que tienen to-
dos los test alergológicos a alimentos negativos. El 1º 

estudio en población pediátrica fue realizado por Ka-
galwalla et al28, demostrando mejoría significativa his-
tológica, definida como un contaje de eosinófilos<10/
campo en el 74% de los pacientes tratados. Similares 
resultados fueron también observados en estudios de 
adultos29. Un estudio en adultos españoles demuestra 
beneficio de esta dieta incluyendo arroz y maíz, durante 
un seguimiento de 3 años, los pacientes se mantenían 
en remisión mientras hacían la dieta de eliminación, lo 
que traduce la importancia a largo plazo de esta op-
ción terapéutica en el mantenimiento de la remisión de 
la EEo30. Una vez que se decide la reintroducción de 
alimentos, un control endoscópico con biopsia se reali-
zará tras cada reintroducción del alimento. La recurren-
cia de los síntomas, ha sido utilizada a menudo como 
marcador de actividad, pero no todos los pacientes re-
producen los síntomas inmediatamente tras la reintro-
ducción, así pacientes con estenosis severas pueden 
tener disfagia a pesar de tener controlada la inflama-
ción esofágica.

Valoración efectividad de las dietas de eliminación 
La efectividad de las 3 dietas fue valorada en un es-

tudio retrospectivo encontrando remisión en el 98% 
con dieta elemental, 81% con dieta de eliminación ba-
sada en estudio alergológico y 65% con la eliminación 
empírica22. En series de pacientes pediátricos entre el 
53%-72% respondieron al retirar alimentos identifica-
dos por test alergológico27 sin embargo estudios en 
adultos la sitúan entre el 5-15%31.

En cuanto a los alimentos más alergénicos, el trigo y 
la leche han demostrado ser tanto en niños como adul-
tos, los alimentos disparadores más frecuentes, en el 
niño se añade además el huevo en el 26%. En una serie 
pediátrica con EEo y dieta de eliminación de alimentos 
según test alergológicos, la tasa de respuesta fue del 
30% con eliminación solo de la leche y el 74% cuando 
se eliminó: leche, huevo y trigo27. En un estudio pediá-
trico en el que se excluyó como único alimento la leche, 
se alcanzó la remisión en un 65%, esto supone una ven-
taja a la hora de plantearnos una dieta de eliminación ini-
cial en niños con EEo26 En niños que padecen además 
enfermedad Celíaca, la exclusiva eliminación del gluten 
en la mayoría de los casos no resuelve la EEo32. Datos 
publicados en adultos por Lucendo et al en España30 
sitúan al trigo, huevo y legumbres como los alimentos 
más comunes con capacidad alergénica en la EEo.

Los frutos secos (cacahuete), pescado y mariscos 
son alimentos  que inducen con frecuencia anafilaxia y 
no disparadores habituales de EE. 

¿Cuando iniciar la dieta de exclusión?
La terapia con dietas de exclusión ofrece al paciente 

una alternativa no farmacológica para controlar su en-
fermedad. Los corticoides tópicos son efectivos, pero 
existe una tasa alta de recaída tras su retirada y he-
mos de tener en cuenta sus efectos secundarios. No 
existen estudios controlados comparando terapia con 
dieta de eliminación y corticoides en la EEo, por lo que, 
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la instauración del tratamiento deberá ser individuali-
zada. Es importante informar al paciente que la dieta 
es para un periodo autolimitado de tiempo, siendo el 
objetivo principal a largo plazo la identificación de uno 
ó pocos alimentos disparadores y que en ausencia de 
anafilaxia, la ocasional transgresión no va ser objeto de 
preocupación. 

Respondedores/no respondedores a la dieta de 
eliminación

Diferentes estudios han valorado las diferencias en-
tre respondedores y no respondedores, pero no se 
han encontrado claras diferencias entre ellos. En los 
no respondedores los factores son: la mayor edad del 
paciente, incumplimiento de la dieta y limitación en la 
identificación de alimentos por test alergológicos, tam-
bién se han sugerido diferencias geográficas e influen-
cia de factores estacionales, así como otros factores 
disparadores no dependientes de alimentos: ambienta-
les y aeroalergenos31. Los hallazgos endoscópicos de 
anillos y estenosis esofágicas son factores implicados 
en la disminución de la respuesta por la dificultad de la 
reversibilidad de la fibroestenosis29. La diferente expre-
sión génica entre respondedores y no respondedores 
podría estar implicada33.

Otros factores a tener en cuenta en la elección 
de la dieta de eliminación 

Coste, conveniencia, factores de adherencia ó pre-
ferencias del paciente/familia. La adherencia a una 
dieta de eliminación que incluye múltiples alimentos es 
dificultosa. Es importante ofrecer al paciente/familia las 
ventajas y desventajas de cada una de las dietas. Al 
mismo tiempo hacer hincapié, en la importancia de la 
adherencia lo cual requiere altas dosis de motivación 
por parte del paciente y del clínico, en ocasiones con-
lleva a un cambio en los estilos de vida. Aproximada-
mente 1/3 de los pacientes pediátricos con EEo no se 
adhieren a la dieta de eliminación34. En la instauración 
de la dieta de eliminación se deben implicar el pediatra, 
gastroenterólogo, alergólogo y siempre que tengamos 
disponibilidad un dietista, quién se encargará de con-
feccionar una dieta más agradable y cualitativamente 
equilibrada para mantener un crecimiento y desarrollo 
correcto, primordial en el paciente pediátrico.

Reintroducción de alimentos
Existen datos limitados al igual que experiencia clí-

nica en la reintroducción de alimentos previamente eli-
minados de la dieta. Algunos estudios recomiendan 
reintroducción del alimento y otros reintroducen gru-
pos de alimentos con control clínico e.histológico35. En 
el estudio de Gonsalves et al29, un alimento fue aña-
dido cada 2 semanas y la endoscopia control se reali-
zaba cada dos alimentos reintroducidos. Una pauta de 
aproximación podría ser36:

a) Reintroducción del alimento cada 8-12 sema-
nas en cantidad normal y se repite endoscopia/biopsia 
control teniendo en cuenta:

• Si el paciente está asintomático o con leves sín-
tomas y la biopsia esofágica es normal, procedere-
mos a reintroducir otro alimento y repetimos el proceso. 
Datos de adultos han observado recurrencia de la eosi-
nofilia esofágica a los 3-7 días post reintroducción.

• Si endoscopia anormal tras la reintroducción de 
un alimento, pero el paciente está asintomático, la 
actitud va a depender de la severidad de los hallazgos:

 - Si hallazgos endoscópicos significativos retirar de 
nuevo el alimento

 - Si hallazgos endoscópicos leves/ligera eosinofilia, 
se mantiene el alimento y se repite endoscopia en unos 
meses, considerar otros tratamientos como IBP.

• Si el paciente está sintomático tras la reintro-
ducción del alimento, se retira de la dieta y no se 
realiza endoscopia, procediendo a la reintroducción 
de un nuevo alimento cuando los síntomas hayan des-
aparecido (2-4 semanas).

b) Reintroducción de varios alimentos:

• Si el paciente está sintomático tras la reintroduc-
ción de varios alimentos, se hará una endoscopia para 
determinar si es normal y si es así, valoraremos en ese 
paciente la posibilidad de otras patologías concomi-
tantes como: Intestino irritable/RGE. Si endoscopia es 
anormal, volver a la dieta de eliminación previa, reali-
zándose endoscopias de control tras cada reintroduc-
ción de alimento, para determinar cuál de ellos es el 
alergénico. Una alternativa en pacientes asintomáticos 
tras la reintroducción de varios alimentos considerados 
de menor capacidad alergénica, es la realización de un 
menor número de endoscopias. Figura 2.

Figura 2: Pauta de aproximación de reintroducción 
de alimentos

La realización de múltiples endoscopias son a veces 
necesarias lo que conlleva a la negativa de los padres y 
al abandono del tratamiento. 
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Datos disponibles sugieren que la tolerancia a ali-
mentos disparadores de EEo es improbable que se 
desarrolle espontáneamente, incluso después de una 
dieta de eliminación y hasta el momento actual no dis-
ponemos de métodos que induzcan esta tolerancia37,3. 
Se necesitan estudios prospectivos de seguimiento 
para determinar la manera óptima y el tiempo preciso 
para la reintroducción de alimentos. 

Terapia de mantenimiento con corticoides tópi-
cos/dietas de eliminación

El principal objetivo de la terapia de mantenimiento 
es minimizar los síntomas y prevenir las complicacio-
nes, manteniendo una buena calidad de vida con mí-
nimos efectos secundarios del tratamiento. Siguiendo 
las guías prácticas basadas en la evidencia del Ameri-
can College of Gastroenterogy, el mantenimiento de la 
terapia con corticoides tópicos y la dieta de eliminación 
debe ser considerada sobre todo en pacientes con 
disfagia severa, impactación del alimento, alto grado 
de estenosis esofágica y recaída rápida tanto clínica 
como histológica después del tratamiento inicial. Existe 
un solo estudio38 controlado que incluye a 28 adultos 
con EEo tratados con Budesonida/placebo, durante 50 
semanas, que mostró disminución en el contaje de eo-
sinófilos sin aumento de los síntomas y remisión más 
duradera, en los pacientes tratados con Budesonida 
que en el grupo placebo. No se observaron efectos ad-
versos. En aquellos pacientes en los que no se logra 
identificar el alergeno alimentario responsable, el trata-
miento tópico puede ser útil para mantener al paciente 
libre de síntomas. La terapia de mantenimiento con 
dieta de eliminación es una buena estrategia a tener en 
cuenta en el niño con EEo.

III. Dilatación Esofágica
La reversibilidad de las estenosis esofágicas una vez 

establecidas y a pesar de que los síntomas hayan dis-
minuido post-tratamiento farmacológico/dietético, han 
sido poco estudiadas. La dilatación esofágica es efec-
tiva para la disfagia, pero no tiene efecto sobre la in-
flamación esofágica, está reservada para pacientes en 
los que ha fracasado la terapia conservadora, aunque 
puede ser la terapia inicial en aquellos pacientes con 
disfagia severa, por tanto su uso debe ser individuali-
zado. Ha de realizarse de forma cuidadosa, ya que se 
asocia a dolor torácico, desgarros y perforaciones eso-
fágicas, Un reciente metaanálisis muestra una mejoría 
clínica en el 75% de los pacientes y una tasa baja de 
complicaciones severas<1%39. Son necesarios estu-
dios que valoren el grado de estenosis que responden 
a tratamiento médico/dietético, pudiéndose así obviar 
la necesidad de la dilatación y también estudios pros-
pectivos que definan el papel de la dilatación esofágica 
en la EEo que colaborarán a minimizar riesgos y optimi-
zar la respuesta eficaz.

Complicaciones de la EE
Impactación esofágica del alimento: la impacta-

ción de alimento que requiere extracción endoscópica 

tiene una prevalencia en adultos del 30%-55%)40. Rigi-
dez y estenosis esofágica: prevalencia en adultos del 
11%41. Datos pediátricos la sitúan en el 27% en pa-
cientes que fueron evaluados por impactación42. Otro 
estudio de Kagalwalla et al43, demostró la reversibilidad 
de la fibrosis tras el tratamiento con Fluticasona de-
glutida y dieta elemental o exclusión empírica de 6 ali-
mentos. 

Perforación esofágica total/parcial, que puede ser 
espontánea o secundaria a la dilatación39.

Los efectos de la terapia con corticoides y dietas de 
eliminación sobre la impactación del alimento, han sido 
poco estudiados. La mayoría se refieren al efecto de los 
corticoides tópicos sobre la incidencia de la impacta-
ción en adultos, observando una disminución del 81%-
0% después de 6 semanas de tratamiento en un estu-
dio randomizado con Fluticasona. Los estudios de los 
efectos de los corticoides sistémicos y dieta elemental 
son pediátricos observándose prevalencia de la impac-
tación < 20%2.

Complicaciones 2º al tratamiento dietético
Una dieta restrictiva conlleva riesgos de déficit de 

macro-micronutrientes dependiendo del alimento/os 
excluidos, por lo que debe ser adecuada a la edad del 
niño en ingesta y aporte calórico, para permitir un creci-
miento y desarrollo normal. Tener presente que se pue-
den necesitar suplementos de vitaminas y oligoelemen-
tos en algunas dietas de exclusión sobre todo si exclu-
yen alimentos que contengan Ca/Vitamina D44.

Se deben vigilar alteraciones de la conducta alimen-
taria en estos pacientes con dietas de exclusión ya que 
puede aparecer aversión a otros alimentos que son 
tolerados. El dietista aparte de confeccionar la dieta, 
debe informar a los padres de los posibles contaminan-
tes alergénicos ocultos que pudieran contener algunos 
alimentos. 

Se aconseja realizar una valoración nutricional previa 
al inicio de la dieta y después cada 6 meses valorando 
la aparición de déficits nutricionales derivados de los 
alimentos excluidos.

Complicaciones a largo plazo: cáncer o progre-
sión de la eosinofilia a otros tramos intestinales. No 
disponemos de datos de la coexistencia de esófago 
de Barret y EEo, está descrito que el Barret no implica 
causalidad en la EEo, dado que la prevalencia del RGE/
Barret es alta en la población general.

Seguimiento y pronóstico de la EE
El pronóstico de la EEo a largo plazo es incierto. En 

un estudio que incluyó a 620 niños con EEo y que fue-
ron seguidos durante 14 años, la EE persistió y sólo 
un 10% desarrolló tolerancia a los alimentos identifi-
cados como alergénicos. Ningún paciente progresó a 
otras enfermedades gastrointestinales37. La historia na-
tural de la EE es desconocida, pero estudios sugieren 
la progresión potencial de la enfermedad, si no es tra-
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tada. Un estudio retrospectivo pediátrico en niños pe-
queños con dificultades en la alimentación, vómitos en 
niños de más edad y abdominalgia/disfagia en jóvenes 
adolescentes, observó una gradual progresión y em-
peoramiento de los síntomas según iba aumentando la 
edad de los pacientes, encontrándose estenosis e im-
pactación en los niños más mayores, como expresión 
de la historia natural de la enfermedad. Otra posible 
explicación podría ser la existencia de diferentes feno-
tipos45. Assaad et al46, observa un curso crónico de la 
enfermedad en un seguimiento de 8 años, en pacien-
tes pediátricos. En adultos Strauman et al47, no encon-
tró remisión de la EEo en 11 años de seguimiento.

Sin duda como otra enfermedad crónica, la EEo 
afecta a la calidad de vida del paciente y de su familia 
con respecto a controles sanos48. El aumento de la eo-
sinofilia esofágica durante la infancia fue predictiva de 
disfagia en jóvenes adultos. La impactación esofágica 
alimentaria fue más frecuente entre pacientes con aler-
gia alimentaria que en aquellos que no la tenían, por lo 
que estos pacientes deben ser monitorizados de forma 
más agresiva para evitar secuelas esofágicas, ya que 
una mayoría de ellos continuaban con síntomas eso-
fágicos siendo ya adultos. Un estudio reciente trans-
versal sobre la historia natural de la EE49 valorando la 
prevalencia de los síntomas y su impacto sobre la ca-
lidad de vida en adultos que fueron diagnosticados de 
EEo en la infancia, pone de manifiesto que la mayoría 
de estos pacientes siguen requiriendo tratamiento far-
macológico o dietético y muchos de ellos padecen pro-
blemas en la deglución, siendo frecuentes los síntomas 
de RGE que incluso perduran a pesar de la terapia con 
IBP, influyendo de forma parcial en su calidad de vida.

Resumiendo el pronóstico a largo plazo está insufi-
cientemente estudiado. Estos pacientes van a precisar 
tratamientos prolongados por lo que su seguimiento es 
mandatorio.

Conclusiones
El tratamiento de primera línea de la EEo son corti-

coides tópicos deglutidos y/o dietas de eliminación. El 
mantenimiento de esta terapia debe ser considerada 
en todos los pacientes con EEo, sobre todo en disfagia 
severa o aquellos con impactación alimentaria esofá-
gica, alto grado de estenosis y rápida recaída clínica/
histológica tras el tratamiento inicial.

El mantenimiento a largo plazo de la dieta de exclu-
sión es una buena estrategia terapéutica en niños con 
EE vigilando su desarrollo ponderoestatural.

Dilataciones esofágicas intermitentes pueden ser 
efectivas en casos individualizados con estenosis eso-
fágicas y disfagia recurrente refractaria al tratamiento.

En el abordaje es necesaria la colaboración del pe-
diatra, gastroenterólogo, alergólogo y dietista.

Desconocemos la importancia de pacientes asinto-
máticos con aislada eosinofilia esofágica.

Dado que la enfermedad es cada vez más preva-
lerte, seguro que en un futuro próximo dispondremos 
de nuevos tratamientos, métodos diagnósticos no en-
doscópicos, biomarcadores/análisis genéticos que nos 
permitan monitorizar la respuesta al tratamiento y al 
mismo tiempo de estudios a largo plazo que nos ayu-
den a conocer la historia natural de esta enfermedad.

Existen algunos problemas resueltos y quedan mu-
chos por resolver.
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 Resumen:  Los conocimientos recientes en genética molecular han originado la definición de un nuevo grupo 
de síndromes genéticos congénitos originados por mutaciones germinales en genes que codifi-
can componentes o moduladores de la vía RAS/proteína kinasa activada por mitógeno (MAPK), 
denominados genéricamente alteraciones de la vía RAS/MAPK, síndromes neuro-facio-cardio-
cutáneos o RAS-patías.

Estos síndromes incluyen el relativamente frecuente síndrome de Noonan, la neurofibromatosis 
tipo 1, el síndrome de Legius, el síndrome de Noonan con lentigos múltiples, el síndrome malfor-
mación capilar-malformación arteriovenosa, el síndrome cardio-facio-cutáneo y el síndrome de 
Costello. Globalmente son uno de los grupos más amplios de síndromes malformativos con una 
frecuencia aproximada de 1/1.000 recién nacidos.

Debido a su mecanismo patogénico común, la desregulación de la vía RAS/MAPK, estos sín-
dromes comparten manifestaciones clínicas que se solapan e incluyen fenotipo craneofacial ca-
racterístico; cardiopatía; anomalías cutáneas, musculoesqueléticas y oculares; retraso de creci-
miento y psicomotor; y predisposición a tumores. 

Los recientes avances en la identificación del espectro de mutaciones en los genes y las mani-
festaciones clínicas asociadas han definido correlaciones genotipo-fenotipo, importantes para el 
manejo clínico de estos pacientes.

Actualmente se están realizando ensayos clínicos con fármacos que reducen la actividad RAS/
MAPK con el fin de disminuir la progresión de los signos y síntomas asociados a estos síndromes. 

 Abstract:  The recent knowledge in molecular genetics have led to the definition of a new group of conge-
nital genetic syndromes caused by germline mutations in genes that encode components or regu-
lators of the RAS/mitogen-activated protein kinase (MAPK) pathway, known under the term RAS/
MAPK pathway disorders, neuro-facial-cardial-cutaneous disorders, or RASopathies.

The group comprises the relatively common Noonan syndrome, neurofibromatosis type 1, Le-
gius syndrome, Noonan syndrome with multiple lentigines, capillary malformation-arteriovenous 
malformation syndrome, cardio-facio-cutaneous syndrome, and Costello syndrome. Taken to-
gether, they are one of the largest known groups of malformation syndromes with an approxima-
tely frequency of 1 in 1,000 newborns.

Because of the common underlying RAS/MAPK pathway dysregulation, these syndromes share 
numerous overlapping phenotypic features comprising characteristic facial features; cardiac de-
fects; cutaneous, musculoskeletal, and ocular abnormalities; growth retardation, neurocognitive 
delay and predisposition to malignancies.

The increasing advances about the gene mutations spectrum and associated clinical manifes-
tations have led to a better knowledge of genotype-phenotype correlations, important data for the 
clinician.

Medical treatment approaches using molecules to reduce RAS/MAPK activity in the RASopathies 
are under way, in order to ameliorate the progression of signs and symptoms of these disorders.
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Introducción
Durante los últimos años los avances genéticos han 

permitido definir un nuevo grupo de síndromes malfor-
mativos congénitos, ya identificados clínicamente, y 
originados todos ellos por mutaciones germinales en 
genes de la vía RAS/MAPK1-8. 

La vía RAS/MAPK es una de las vías de señaliza-
ción celular más importante. Está implicada en la regu-
lación del ciclo celular, su proliferación, migración, dife-
renciación, apoptosis y senescencia, todo ello esencial 
para el desarrollo animal. Los genes RAS son una fa-
milia que incluye HRAS, NRAS y KRAS. Las proteínas 
Ras actúan como llaves, se activan por factores de cre-
cimiento extracelulares y alternan entre una forma ac-
tiva unida a GTP, y una forma inactiva unida a GDP. En 
esta activación interviene también GRB2 y SOS. Este 
balance entre activación/inactivación está regulado con 
gran precisión. La vía MAPK es una de las cascadas de 
señalización celular de Ras, caracterizada por su re-
dundancia molecular con diferentes isoformas codifi-
cadas por genes distintos. Las proteínas Ras activadas 
originan la activación de Raf (ARAF, BRAF y/o CRAF). 
La primera kinasa MAPK de la vía, Raf se fosforila y 
activa las kinasas MEK1 y/o MEK2, que a su vez fos-
forila y activa ERK1 y/o ERK2, las últimas efectoras de 
la vía que ejercen su función sobre un amplio número 
de sustratos, tanto del núcleo como del citosol, vitales 
para diversas funciones celulares, entre ellas la expre-
sión génica1-4,9 (Figura 1). 

La vía RAS/MAPK ha sido ampliamente estudiada 
en oncogénesis porque las mutaciones somáticas en 
KRAS y BRAF son una de las alteraciones genéticas 
más frecuentes observadas en un amplio número de 
cánceres10. Los genes RAS y RAF son proto-oncoge-
nes, por ello una de las manifestaciones clínicas de las 
RAS-patías es su predisposición al desarrollo de tumo-
res11-12. Sin embargo, con pocas excepciones, las mu-
taciones somáticas encontradas en tumores son distin-
tas a las germinales de los pacientes con RAS-patías. 
La desregulación de la vía originada por las mutaciones 
somáticas es mucho mayor que la originada por las 
germinales, y se piensa que estas mutaciones encon-
tradas en los tumores son letales si ocurren en la línea 
germinal13.

Los diferentes síndromes incluidos en las RAS-patías
Globalmente los síndromes por desregulación de la 

vía RAS/MAPK son uno de los grupos más amplios en 
número y frecuencia de los síndromes malformativos 
afectando a 1 de cada 1.000 recién nacidos. La neuro-
fibromatosis tipo 1 (NF1) fue el primer síndrome cuya 
causa fue identificada en una mutación en heterocigo-
sis en un gen de la vía14, posteriormente se han identifi-
cado el síndrome de Noonan15 (SN) y otros.

Todas las RAS-patías presentan un patrón fenotípico 
común aunque las manifestaciones individuales pue-
den variar ampliamente en su expresión entre los di-
ferentes síndromes. Las manifestaciones clínicas más 
importantes son cardiopatía, talla baja y fenotipo cra-

Figura 1: Vía metabólica RAS/MAPK y síndromes genéticos asociados a su alteración

(NF1 = neurofibromatosis tipo 1. SMC-MAV = síndrome de malformación capilar-malformación arteriovenosa. 
SN = síndrome de Noonan. SNLM = síndrome de Noonan con lentígines múltiples. SC = síndrome de Costello. 

SL = síndrome de Legius.SCFC = síndrome cardio-facio-cutáneo)



48

SOCIEDAD DE PEDIATRÍA DE ANDALUCÍA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

Volumen XXI Nº 1  Mayo 2014

neofacial característico1-8. Las cardiopatías más fre-
cuentes son estenosis valvular pulmonar asociada fre-
cuentemente a displasia de la válvula, cardiomiopatía 
hipertrófica y defectos del tabique atrioventricular. El 
patrón de crecimiento se caracteriza por antropome-
tría normal o ligeramente disminuida al nacimiento con 
caída postnatal y dificultad para la alimentación. El perí-
metro cefálico está habitualmente aumentado con ma-
crocefalia absoluta o relativa. Las manifestaciones cra-
neofaciales incluyen frente ancha, hipertelorismo, hen-
diduras palpebrales con inclinación hacia abajo, ptosis 
palpebral, pabellones auriculares de implantación baja 
rotados posteriormente y cuello ancho/pterigium. Es-
tas manifestaciones en muchas ocasiones son poco 
expresivas al nacimiento. Otras manifestaciones que 
ocurren frecuentemente son anomalías linfáticas como 

linfedema o quilotórax, que pueden presentarse prena-
talmente, y debe tenerse en cuenta en el diagnóstico 
prenatal (sobre todo el edema nucal/higroma quístico), 
fenotipo torácico característico con aumento de la dis-
tancia intermamilar, pectus carinatum superior y exca-
vatum inferior, criptorquidia, anomalías ectodérmicas 
que incluyen sequedad cutánea con hiperqueratosis, 
pelo ralo, de crecimiento lento, rizado y alteraciones de 
la pigmentación, manchas café con leche y lentigos. 
También pueden presentar alteraciones oculares (de-
fectos de refracción, estrabismo, nistagmus) y diátesis 
hemorrágica por déficit parcial de factores de la coagu-
lación. El retraso motor con hipotonía es frecuente, así 
como la afectación cognitiva aunque ésta varía mucho 
entre las diferentes RAS-patías. También presentan un 
riesgo aumentado de tumores (Tabla I).

Tabla I.- Manifestaciones clínicas comunes de las RAS-patías

Fenotipo craneofacial Frente ancha , hipertelorismo, aperturas palpebrales con inclinación hacia abajo, 
ptosis, pabellones auriculares de implantación baja/rotados posteriormente, cuello 

corto, ancho/pterigium colli

Cardiopatía Estenosis/displasia valvular pulmonar, cardiomiopatía hipertrófica, defectos septales

Alimentación y crecimiento Dificultades de alimentación, retraso de crecimiento, macrocefalia absoluta o relativa

Genitourinarias Criptorquidia, anomalías renales menores

Ectodérmicas (piel y anejos) Hiperqueratosis, pelo ralo, rizado, de crecimiento lento, lesiones hiperpigmentadas

Musculoesquelético Deformidad torácica: pectus carinatum superior y excavatum inferior, aumento de la 
distancia intermamilar, escoliosis

Neurodesarrollo Hipotonía, dificultad de aprendizaje, retraso mental

Oculares Defectos de refracción, estrabismo, nistagmus

Linfáticas Edema nucal fetal, hidrotórax fetal, hidrops, linfedema pre y postnatal 

Coagulación Diátesis hemorrágica por déficit parcial de factores de la coagulación

Predisposición a tumores Leucemia mielomonocítica juvenil, otros

Tabla II.- Síndromes genéticos de la vía RAS/MAPK (RAS-patías)

Síndrome Gen de la vía RAS/MAPK Proteína Función de la proteína

Noonan

PTPN11
SOS1
RAF1
KRAS
NRAS

SHOC2
CBL

SHP2
SOS1
CRAF
KRAS
NRAS

SHOC2
CBL

Fosfatasa
RasGEF
Kinasa

GTPasa
GTPasa

Andamiaje
E3, ubiquitin ligasa

Neurofibromatosis tipo 1 NF1 Neurofibromina RasGAP

Legius SPRED1 SPRED1
SPROUTY-related, EVH1 

domain-containing protein 1

Noonan con lentígines 
múltiples

PTPN11
RAF1

SHP2
RAF1/CRAF

Fosfatasa
Kinasa

Malformación capilar-malfor-
mación arteriovenosa

RASA1 p120-RasGAP RasGAP

Cardio-facio-cutáneo

BRAF
MAP2K1
MAP2K2

KRAS

BRAF
MEK1
MEK2
KRAS

Kinasa
Kinasa
Kinasa

GTPasa

Costello HRAS HRAS GTPasa
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La heterogeneidad genética de las diferentes RAS-
patías es muy amplia con mutaciones descritas en 14 
genes de la vía. Un mismo síndrome puede estar origi-
nado por mutaciones en varios genes (por ejemplo se 
han identificado 7 en el síndrome de Noonan), y mu-
taciones en un mismo gen pueden originar síndromes 
distintos (por ejemplo se han identificado mutaciones en 
BRAF en pacientes con síndrome cardio-facio-cutáneo, 
Noonan y Noonan con lentigos múltiples)1-3 (Tabla II).

Los hallazgos genéticos de los últimos años están 
permitiendo establecer correlaciones fenotipo-geno-
tipo, entre y dentro de los diferentes síndromes de la 
vía, por lo tanto el estudio genético es fundamental 
para el diagnóstico diferencial porque nos permitirá es-
timar el pronóstico individual del paciente.

Síndrome de Noonan (OMIM 163950)
Es el síndrome más frecuente de las RAS-patías que 

afecta a 1 de cada 1.000-2.000 recién nacidos. Aun-
que su fenotipo es variable se caracteriza por mani-
festaciones craneofaciales que incluyen frente amplia, 
hipertelorismo, hendiduras palpebrales con inclinación 
hacia abajo, pabellones auriculares de implantación 
baja rotados posteriormente y cuello corto y/o alado. 
Otras manifestaciones clínicas importantes son cardio-
patía congénita (50-80%), talla baja (67%), y un grado 
variable de déficit cognitivo presente en un tercio de 
los pacientes (CI medio 80-90). Además presentan un 
riesgo aumentado de desarrollar cáncer que en un es-
tudio holandés se ha cuantificado en un aumento de 
3,5 veces respecto a la población general16. También 
pueden presentar alteración de la coagulación, anoma-
lías ectodérmicas, displasias linfáticas y criptorquidia17.

El diagnóstico se basa en las manifestaciones clíni-
cas y hemos de tener en cuenta que éstas varían se-
gún la edad del paciente. Al nacimiento los hallazgos 
faciales son menos expresivos, la talla suele ser normal 
y predominan las manifestaciones linfáticas, linfedema 
y cuello ancho alado. El retraso de crecimiento, la de-
formidad torácica y las manifestaciones faciales se ha-
cen evidentes en los primeros años, pero son menos 
expresivas posteriormente. Respecto a la talla muchos 
pacientes experimentan una recuperación en la adoles-
cencia siendo la talla final normal en el 50% de los ca-
sos sin tratamiento farmacológico18. No se ha demos-
trado un patrón anómalo de secreción de hormona de 
crecimiento (GH) en la mayoría de los pacientes, por lo 
que en el momento actual no está clara la indicación 
de tratamiento con GH en aquellos casos sin déficit de-
mostrado de GH. 

La variabilidad clínica puede explicarse en parte por 
la alteración genética de base. El gen PTPN11 fue el 
primer gen causal identificado del SN15 y es el más fre-
cuente, aproximadamente el 50% de los casos. Actual-
mente se han identificado otros 6 genes causales del 
SN, que son: SOS1, RAF1, KRAS, NRAS, SHOC2 y 
CBL. Todas las mutaciones identificadas en estos ge-
nes son germinales heterocigotas y codifican varios 

componentes o proteínas asociadas de la vía RAS/
MAPK. Las mutaciones en PTPN11 alteran la estabili-
dad de la forma catalítica inactiva de SHP2, afectando 
a la habilidad de la proteína para pasar de la conforma-
ción activa a inactiva produciendo un aumento de señal 
de la vía RAS/MAPK. 

Los pacientes con mutación en PTPN11 tienen más 
frecuentemente estenosis pulmonar y menos frecuen-
temente cardiomiopatía hipertrófica19, y el sangrado es 
más frecuente.

Las mutaciones en SOS1 son las segundas en fre-
cuencia, representando el 15% de los casos. El tipo de 
cardiopatía es similar al presente en los pacientes con 
mutaciones en PTPN11 pero es menos frecuente la ta-
lla baja y el déficit cognitivo. Las manifestaciones ecto-
dérmicas (pelo rizado, cejas ralas, queratosis) son más 
frecuentes y recuerdan a las presentes en el síndrome 
cardio-facio-cutáneo20. Estas mutaciones alteran la au-
toinhibición de la actividad SOS1 RasGEF originando 
una ganancia de función de SOS1 con el aumento sub-
secuente de la forma activa de Ras y aumento de la se-
ñal de la vía RAS/MAPK.

Las mutaciones en RAF1 son responsables de un 
5-8% de los casos y están altamente asociadas a la pre-
sencia de cardiomiopatía hipertrófica, en un 80-95%, con 
un claro peor pronóstico21. Estas mutaciones ocasionan 
una ganancia de función de CRAF debido a la fosforila-
ción de los residuos S259 y S621 que regulan CRAF.

Las mutaciones en KRAS representan el 2-3% de 
los casos, el fenotipo es muy variable con un mayor 
porcentaje de afectación cognitiva22. Las mutaciones 
en NRAS son < 1% de los casos23.

Un grupo de pacientes con SN tienen un fenotipo 
de pelo característico, cabello anágeno caduco (OMIM 
607721), el pelo es escaso, fino, se rompe fácilmente y 
crece despacio. Presentan además una hiperpigmen-
tación difusa cutánea con eczema e ictiosis. El espec-
tro de cardiopatía es distinto con predominio de dis-
plasia de la válvula mitral y defectos septales respecto 
a la estenosis pulmonar. Es más frecuente la talla baja 
por déficit de GH y el déficit cognitivo con alteración 
conductual. Estos pacientes son genéticamente ho-
mogéneos y tienen una misma mutación en SHOC2, 
p.S2G, que origina un transporte aberrante de SHOC2 
a la membrana celular, la desfosforilación prolongada 
de RAF1 y una activación mantenida de la vía MAPK24.

Hay otro grupo de pacientes con fenotipo de SN 
que han desarrollado leucemia juvenil mielomonocítica 
(LJMN) (OMIM 613563) en los que se han identificado 
mutaciones germinales en el gen CBL. El fenotipo aso-
ciado a la mutación en este gen incluye talla baja, re-
traso cognitivo, criptorquidia, dismorfia facial, manchas 
café con leche y predisposición a LJMN. La existencia 
de mutaciones en CBL con penetrancia incompleta, en 
padres aparentemente sanos que portan la mutación, 
debe implicar una mayor complejidad en el mecanismo 
genético que origina el fenotipo25.
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Neurofibromatosis tipo 1 (OMIM 162200) y feno-
tipos asociados

La neurofibromatosis tipo 1 (NF1) es una de las en-
fermedades autosómicas dominantes más frecuentes, 
y se presenta en 1 de cada 3.000-4.000 recién naci-
dos. Sus manifestaciones clínicas incluyen neurofibro-
mas, manchas café con leche, pecas axilares y/o in-
guinales, nódulos de Lisch, anomalías esqueléticas y 
vasculares, alteración neuroconductual, macrocefalia 
y predisposición al desarrollo de tumores26. El diag-
nóstico basado en criterios clínicos está ampliamente 
aceptado (NIH Consensus Development Conference, 
198827), aunque estos criterios son menos sensibles y 
específicos en niños pequeños.

Está causada por mutaciones con pérdida de fun-
ción o, menos frecuentemente, deleciones del gen 
NF1, que codifica la GTPasa RAS-específica, neurofi-
bromina, que se identifican en > 90% de los pacientes. 
La NF1 tiene una penetrancia completa pero con una 
expresividad variable inter e intrafamiliar.

Existe un grupo de pacientes que cumplen criterios 
de NF1 que presentan también un fenotipo caracte-
rístico de SN, estos pacientes se incluyeron en el sín-
drome neurofibromatosis-Noonan (OMIM 601321), y la 
mayoría tienen mutaciones en el gen NF1. Hoy en día 
se cree que estos pacientes representan el extremo del 
espectro de manifestaciones clínicas similares a Noo-
nan en los pacientes con neurofibromatosis, de hecho 
los pacientes con NF1 presentan con frecuencia ma-
nifestaciones que solapan con las presentes en el SN, 
entre ellas déficit cognitivo, talla baja (20%), cardiopatía 
y fenotipo facial. Estas manifestaciones evolutivas que 
solapan con el SN reflejan una desregulación leve, pero 
generalizada de la vía RAS/MAPK debido a la haploin-
suficiencia originada por la mutación germinal en uno 
de los alelos del gen NF1. Sin embargo las lesiones 
cutáneas de pigmentación y los tumores típicos que 
representan los principales criterios clínicos son el re-
sultado de una pérdida de función somática del 2º alelo 
y la expresión clonal de esas células totalmente des-
provistas de la inhibición inducida por neurofibromina 
de la vía RAS/MAPK28-29.

Síndrome de Legius (OMIM 611431)
El síndrome de Legius presenta manifestaciones 

clínicas de la NF1 y de otras RAS-patías. Presentan 
manchas café con leche, pecas, retraso cognitivo leve, 
macrocefalia y fenotipo craneofacial similar al SN, ge-
neralmente no muy expresivo, pero no presentan las 
manifestaciones tumorales frecuentes en la NF1 como 
neurofibromas, nódulos de Lisch y tumores del sistema 
nervioso central. No tenemos actualmente datos su-
ficientes para saber si estos pacientes presentan un 
riesgo elevado de desarrollo de tumores. El síndrome 
está originado por mutaciones heterocigotas inactivan-
tes en SPRED130, que codifica un regulador negativo 
de la vía RAS/MAPK. Al igual que en la NF1 las muta-
ciones germinales de SPRED1 originan pérdida de fun-

ción sugiriendo que las manifestaciones clínicas simi-
lares a Noonan son originadas por haploinsuficiencia.

Síndrome de Noonan con lentigos múltiples 
(OMIM 151100)

Antes denominado por el acrónimo LEOPARD (lenti-
gos múltiples, alteraciones EEG, hipertelorismo ocular, 
estenosis pulmonar, anomalía genital, retraso de cre-
cimiento y sordera). Estos pacientes tienen el fenotipo 
craneofacial del SN, habitualmente no muy expresivo, y 
las otras anomalías asociadas. La aparición de los len-
tigos múltiples comienza habitualmente en la infancia y 
aumenta hasta la pubertad donde pueden identificarse 
miles. Es frecuente también la aparición de manchas 
café con leche (70-80%). La cardiopatía, presente en 
aproximadamente el 50% de los pacientes, incluye de-
fectos de conducción progresivos con miocardiopatía 
hipertrófica en hasta el 80% de los casos. La sordera 
neurosensorial está presente en el 20%. La frecuencia 
de talla baja y déficit cognitivo es similar al presente en 
el SN31. 

El síndrome es originado por mutaciones específicas 
del gen PTPN11, principalmente p.Y279C y p.T486M, 
que tienen un efecto patogénico diferente en la vía al 
originar una actividad catalítica disminuida del producto 
génico SHP2, aunque el fenotipo no puede explicarse 
por una simple pérdida de función por haploinsuficien-
cia32. También se han descrito muy infrecuentemente 
mutaciones en RAF1 en pacientes con el síndrome.

Síndrome de malformación capilar-malformación 
arteriovenosa (OMIM 608354)

Es un síndrome de herencia autosómica dominante 
con malformaciones capilares en múltiples localizacio-
nes que pueden asociarse con malformaciones arterio-
venosas y fístulas en múltiples tejidos incluidos órganos 
internos, puede asociar cardiopatía y presenta una ma-
yor predisposición al desarrollo de tumores similares a 
los de la NF133. Está originado por mutaciones hetero-
cigotas inactivantes de RASA1, un regulador negativo 
de la vía RAS/MAPK.

Síndrome cardio-facio-cutáneo (OMIM 115150)
Las manifestaciones clínicas solapan con el SN, del 

que se diferencia fundamentalmente por la mayor ex-
presividad de algunas de ellas6, principalmente el défi-
cit cognitivo, retraso de crecimiento, alteraciones ec-
todérmicas y el tipo de cardiopatía. La mayoría de los 
pacientes presentan retraso mental, leve a profundo, el 
50% epilepsia y están descritas malformaciones cere-
brales34. Las dificultades de alimentación están presen-
tes en la mayoría de los pacientes de forma muy pre-
coz con reflujo gastroesofágico frecuente que requiere 
cirugía. Las anomalías de piel y anejos están presentes 
en prácticamente todos los pacientes e incluyen pelo 
ralo, rizado con cejas escasas, queratosis y aparición 
de hemangiomas y nevus35. Las anomalías musculoes-
queléticas y oculares son más frecuentes que en el SN. 
Actualmente no hay datos concluyentes respecto al 
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riesgo elevado de tumores en los pacientes con sín-
drome cardio-facio-cutáneo (SCFC) a diferencia del 
claramente establecido en la NF1, el SN y el síndrome 
de Costello, aunque sí hay casos aislados de pacientes 
con leucemia linfoblástica aguda, linfoma no Hodgkin, 
hepatoblastoma y neuroblastoma1,6,11-12.

Cuatro genes de la vía RAS-MAPK se han identifi-
cado mutados en el SCFC36-37, BRAF (75% de los 
casos), MAP2K1 (MEK1) y MAP2K2 (MEK2) (25%) y 
KRAS, aunque el papel de KRAS en el SCFC es discu-
tible porque estos pacientes podrían incluirse en el SN.

Síndrome de Costello (OMIM 218040)

Aunque las manifestaciones clínicas solapan con 
otras RAS-patías es el síndrome probablemente más 
homogéneo de todos ellos, clínica y genéticamente6. 
El fenotipo craneofacial es muy expresivo en su evolu-
ción con aspecto que recuerda a una enfermedad de 
depósito: mejillas llenas, macrostomía con labios pro-
minentes. La piel es blanda, redundante, sobre todo 
en el dorso de manos y pies con surcos palmares y 
plantares profundos. El pelo es escaso y muy rizado. 
Es frecuente la aparición de papilomas cutáneos, en 
el 72% de los casos, su localización más frecuente es 
perinasal38. Las dificultades de la alimentación son gra-
ves y el retraso mental es de grado leve-moderado, la 
cardiomiopatía hipertrófica es frecuente39. El riesgo de 
padecer cáncer es elevado (15-20%), los más frecuen-
tes son el rabdomiosarcoma embrionario, el carcinoma 
vesical y el neuroblastoma40.

El síndrome de Costello está ocasionado por muta-
ciones germinales heterocigotas activantes en HRAS41 
y más del 80% de los pacientes tienen la misma susti-
tución p.G12S, que condiciona una disminución de la 
actividad GTPasa intrínseca e inducida por GAP que 
mantiene a RAS en su estado activo. 

Conclusiones
Debido a la relativa alta prevalencia de alguno de es-

tos síndromes, sobre todo el SN y la NF1, la desregu-
lación de esta vía de señalización representa una de 
las alteraciones más frecuentes que afecta a los proce-
sos del desarrollo. Estos síndromes varían clínicamente 
entre fenotipos leves que afectan poco a la calidad 
de vida a síndromes gravemente discapacitantes con 
mortalidad precoz. Su mecanismo patogénico común 
es la desregulación de la vía RAS/MAPK que resulta de 
la mutación de múltiples genes, algunos de los cuales 
no están todavía identificados. El diagnóstico de todos 
estos síndromes sigue siendo el reconocimiento del fe-
notipo clínico. El solapamiento de las manifestaciones 
clínicas así como la no existencia de ninguna patogno-
mónica sigue haciendo de él un gran reto para el clí-
nico. El estudio genético no solo nos permitirá la confir-
mación clínica y asesoramiento genético sino que nos 
ofrecerá información sobre el pronóstico y el manejo 
clínico, que debe ser realizado por un equipo multidis-
ciplinar. Existen en la literatura recomendaciones para 

el seguimiento de estos pacientes17,42-43. La mayor des-
cripción de casos con estudio genético nos permitirá 
tener una mejor correlación genotipo-fenotipo.

El mejor conocimiento de los mecanismos genéti-
cos implicados ha permitido trasladar estos hallazgos 
al posible tratamiento que pueda compensar la desre-
gulación de la vía. Existen ya estudios animales y mo-
delos in vitro con respuestas prometedoras en la fun-
ción cognitiva44 y la cardiomiopatía hipertrófica45. Los 
resultados del primer ensayo clínico en humanos, alea-
torizado, controlado con placebo, doble ciego, evalúa 
el efecto de 12 semanas de tratamiento con simvasta-
tina, un inhibidor enzimático que interfiere en la vía de 
biosíntesis del colesterol y también en la isoprenilación 
de Ras disminuyendo su actividad, en la función cog-
nitiva en niños con NF1. Los resultados han sido nega-
tivos no mejorando la función cognitiva46. Otro ensayo 
clínico ha evaluado el tratamiento con lovastatina en ni-
ños con NF1. Este ha demostrado mejoría significativa 
en la memoria verbal y no verbal, atención y eficiencia 
visual47. Actualmente se está desarrollando un ensayo 
clínico fase II en pacientes con SN. Otro ensayo clí-
nico está evaluando el efecto de MEK162, un inhibidor 
de MEK, en la reducción de la miocardiopatía hipertró-
fica en adultos con SN que la presentan. Este ensayo 
está basado en datos prometedores con animales eva-
luando la respuesta del inhibidor en la disminución de 
la activación de la vía RAS/MAPK48 con la obtención de 
mejoría del desarrollo. 

El futuro terapéutico, pues, puede estar en el uso de 
tratamientos que reduzcan la activación RAS/MAPK en 
las RAS-patías y poder así mejorar la progresión de los 
signos y síntomas asociados a estos síndromes.
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El intestino delgado es un tramo del tubo digestivo 
difícilmente accesible a la visualización directa hasta 
ahora. Las técnicas utilizadas habitualmente para estu-
diarlo han sido entre otras el tránsito baritado, que me-
jora su rendimiento con la enteroclisis, pero aparte de 
que las imágenes no son de alta resolución, administra 
mucha radiación ionizante lo cual limita su aplicación 
en la práctica clínica. La incorporación de la endosco-
pia convencional ha aportado poco a la exploración del 
intestino delgado, ya que la panendoscopia oral per-
mite explorar hasta duodeno y la rectocolonoscopia en 
determinados casos es capaz de canalizar el íleon dis-
tal, permitiendo la observación directa de la mucosa 
ileal y la toma de biopsias. 

La enteroscopia con balón ha supuesto un avance 
importante, pero es una técnica complicada, no bien 
tolerada y poco aplicable en Pediatría por la falta de 
material adaptado a la edad infantil. Además no per-
mite la exploración de todo el intestino delgado, que 
recordemos es una parte muy importante del tubo di-
gestivo, que tiene en el adulto una longitud comparable 
a la de un autobús. La aparición de la cápsula endos-
cópica ha aportado un dispositivo de gran interés para 
la exploración del intestino delgado.

Estas son las principales razones por las que la cáp-
sula endoscópica (CE) representa una herramienta de 
diagnóstico prometedor desde su primera descripción 
en el año 2000.

Desde su presentación y aprobación por la Food 
and Drug Administration (FDA) de EE.UU. para los ni-
ños ≥ 10 años de edad en 2003, la CE se ha utilizado 
cada vez más en los pacientes potencialmente selec-
cionables. Apoyado por la experiencia en niños de tan 
sólo 10 meses de edad, la FDA en 2009 amplió el papel 
para uso en niños de dos años o más(1).

Es una técnica mínimamente invasiva, necesita poca 
preparación, y es poco molesta en comparación con 
las otras técnicas endoscópicas, permitiendo la eva-
luación de todo el intestino delgado. CE es muy valiosa 
en pediatría, ya que evita la radiación ionizante, la se-
dación profunda o la anestesia general(2).

Sin embargo, la experiencia de los últimos años 
mostró que la capacidad de tragar la cápsula es a me-
nudo el principal factor limitante para que la prueba re-
sulte viable. La ventaja de evitar la sedación profunda 
se pierde cuando la cápsula tiene que ser colocada por 
endoscopia digestiva alta. Otro de sus principales in-
convenientes es que no permite la toma de muestras 
de biopsias para estudio anatomopatológico(3).

La indicación establecida para CE es la evaluación 
del intestino delgado en toda su extensión, ante cuadros 
clínicos que nos hagan sospechar afectación de dicho 
segmento intestinal: hemorragia intestinal oculta u os-
cura, sospecha de enfermedad de Crohn del intestino 
delgado, tumores del intestino delgado (pólipos, neo-
plasias) y una amplia gama de anomalías diversas (por 
ejemplo  púrpura de Schönlein-Henoch, linfangiectasia). 

Técnica
Aún no existen CE pediátricas, por lo que se usan 

las convencionales con accesorios como cinturón y 
electrodos diseñados para niños. El procedimiento 
consiste en la ingestión o colocación endoscópica de 
una cápsula de 26 mm por 11 mm, que contiene un 
transmisor de radiofrecuencia, lentes de distancia fo-
cal corta, batería, fuente de luz blanca (cuatro LEDS) 
y una microcámara a color, que toma dos imágenes 
por segundo durante aproximadamente 8 a 12 h (4). Las 
imágenes que toma la cápsula se transmiten por radio-
frecuencia a través de los intestinos y la pared abdo-
minal, a un dispositivo de grabación que porta el pa-
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ciente en forma de cinturón. Las imágenes pueden ser 
procesadas y vistas en un ordenador externo con el 
software correspondiente, para su adecuada interpre-
tación y elaboración del informe definitivo. El software 
permite además localizar de forma aproximada las le-
siones dentro del tubo digestivo, facilitando así una po-
sible intervención quirúrgica, en patologías que lo re-
quieran. En la actualidad existe la posibilidad de ver las 
imágenes en tiempo real.

Tipos de cápsula(5):

La cápsula original fue la llamada cápsula Given®, 
que posteriormente fue sustituida por la M2A Plus®. 
Actualmente se conoce como PillCam SB®.

PILLCAM SB: es la cápsula que se usa de forma 
habitual, recoge 2 imágenes por segundo. Esta endo-
cámara está patentada. La cápsula mide aproximada-
mente 26,4 mm de longitud y 11 mm de diámetro y 
pesa 3.7 gramos. Está fabricada con material biocom-
patible y es resistente a los jugos digestivos (Figura 1).

Figura 1: Componentes Cápsula PillCam.

PATENCY®: también conocida como cápsula de 
permeabilidad, no recoge imágenes, pero es del mismo 
tamaño y forma que la estándar, y está rellena de bario 
y una pequeña barra identificativa que puede ser de-
tectada por radiofrecuencia (Figura 2). 

Figura 2: Componentes Cápsula Patency.

Se usa en caso de que existan sospechas de que 
pueda existir una obstrucción al paso de la cápsula ya 
que si quedara retenida, se degrada en el interior del 
tubo digestivo, lo que confirmaría la obstrucción para 
el normal tránsito intestinal y contraindicaría el uso de la 
CE convencional. Normalmente se degrada a las 80 ho-
ras, por lo que si se excreta deformada o fragmentada, 
habría que descartar también un tránsito colónico lento.

Se ha desarrollado un nuevo dispositivo con siste-
mas de degradación en los dos extremos de la cáp-
sula, la cápsula AGILE Patency, para evitar la obstruc-
ción intestinal en aquellos pacientes con estenosis in-
testinal ya conocida(6,7).

PILLCAM ESO 2®: es la cápsula que se usa de 
forma específica para explorar esófago. Dispone de 
dos microcámaras, una en cada extremo, y recoge de 
14 a 18 imágenes por segundo.  En pediatría su utilidad 
fundamental es para la valoración de varices esofági-
cas en la hipertensión portal.

PILLCAM COLON®: es la cápsula que se usa de 
forma específica para explorar el colon. Es 4 mm más 
larga que las anteriores, y dispone también de dos mi-
crocámaras, una en cada extremo, que toman 4 imá-
genes por segundo (2 por cada cámara). Incluye un 
sistema de control automático de la iluminación que 
mejora la amplitud y profundidad en la captación de 
imágenes, Dispone de una batería más duradera, que 
dura aproximadamente 9 ó 10 horas.   

Otros dispositivos(8):

-Olympus (Japón) ha desarrollado la “Endocap-
sule®” para la visualización del intestino delgado.

-IntroMedic (Corea) dispone en el mercado de “Mi-
rocam®”, que evalúa el intestino delgado usando la 
propagación del campo eléctrico para la transmisión 
de datos.

-Chongqing Jinshan Science and Technology 
Group (China) ha creado la “OMOM capsule®”.

Se están desarrollando nuevas versiones de las cáp-
sulas, con más autonomía, mejor resolución y nuevas 
funcionalidades. 

Preparación del paciente
El procedimiento se inicia con ingesta de la cápsula 

tras 24 horas de dieta líquida y 12 horas de ayuno. 

El problema principal en pediatría es la deglución de 
la cápsula. Generalmente los niños mayores de 10 años 
suelen deglutirla con un poco de agua. En los niños más 
pequeños damos un caramelo con un tamaño similar a 
la cápsula. Si es capaz de tragarlo, damos la cápsula. 
Si no es capaz de tragar el caramelo, depositamos la 
cápsula mediante endoscopia y anestesia general, con 
un dispositivo que lleva en su extremo una cazoleta par 
alojar dicha cápsula. Se introduce el endoscopio por 
esófago, y una vez pasado  el píloro, se suelta la cáp-
sula en el duodeno. En nuestra experiencia de 10 años, 
hasta el 65% de los pacientes pudieron ingerirla sin di-
ficultades. Estudios publicados muestran que la CE 
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puede ser segura y eficaz en pacientes pediátricos muy 
pequeños (de tan sólo 11,5 kg y 1,5 años de edad(3)) y 
la cápsula puede ser tragada por la gran mayoría de los 
pacientes, incluso niños en edad preescolar (9).

Cuatro horas después de la administración de la 
cápsula se permite al paciente tomar su medicación 
habitual con una pequeña cantidad de agua y seis ho-
ras después, una comida ligera. Tras 8-9 horas el pa-
ciente acude de nuevo al hospital para desconectar y 
entregar el dispositivo de grabación y se procede a la 
descarga de las imágenes mediante un software es-
pecial generando un video de fácil visualización para el 
explorador. La expulsión de la cápsula por el ano suele 
ocurrir a las 48-72 horas, ya que se desplaza gracias 
a los movimientos peristálticos normales del intestino. 
Esta cápsula, una vez eliminada por las heces, no es 
reutilizable. Esta técnica no requiere insuflación de aire, 
permitiendo así visualizar el intestino sin que el paciente 
tenga dolor, molestias ni distensión abdominal(5).

El software utilizado actualmente para la lectura de 
la cápsula incorpora dos ventajas respecto al inicial: el 
indicador de hemorragia y el indicador de localización. 
El primero de ellos es un marcador de píxeles rojos que 
es útil en caso hemorragia activa, y permite al médico 
localizar de inmediato el punto de sangrado. La locali-
zación de la cápsula se obtiene mediante los sensores 
colocados en el abdomen del paciente, originando una 
imagen en dos dimensiones.

Indicaciones
Cada vez existen más estudios del uso de la cáp-

sula endoscópica en pediatría. Aunque no existen unas 
indicaciones absolutas definidas, la mayoría de los tra-
bajos realizados(20) y nuestra propia experiencia nos se-
ñala que la indicación más frecuente en niños es la sos-
pecha de enfermedad de Crohn del intestino delgado, 
seguida de la hemorragia gastrointestinal de origen os-
curo. Otras indicaciones menos frecuentes son: síndro-
mes de poliposis, dolor abdominal crónico, enferme-
dad celíaca,… (Tabla 1)

Tabla I: Indicaciones de la cápsula 
endoscópica en niños.

 Enfermedad de Crohn del intestino delgado: 
diagnóstico inicial y estudio de extensión

 Hemorragia gastrointestinal de origen oscuro

 Dolor abdominal crónico

 Síndrome de poliposis familiares y otros

 Malabsorción
 Enfermedad celíaca
 Enteropatía alérgica / eosinofílica
 Linfangiectasia intestinal

 Tumores del intestino delgado: linfomas, leio-
miomas, tumores carcinoides y otros

 Púrpura de Schönlein-Henoch

 Enteropatía inducida por fármacos

Enfermedad de Crohn del intestino delgado
La incidencia y prevalencia de enfermedad de Crohn 

es cada vez mayor en niños gracias al mejor conoci-
miento y diagnóstico más preciso. En muchos casos 
existe participación colónica, y/o de intestino delgado. 
A veces es difícil realizar un diagnóstico claro mediante 
las técnicas habituales, ya sea porque se trate de una 
enfermedad leve, al inicio con poca semiología diges-
tiva, o porque sólo esté afectado el intestino delgado(10). 
Las series revisadas demuestran que con la CE es po-
sible encontrar lesiones aftosas, pólipos de regenera-
ción, ulceraciones y zonas de estenosis, éstas últimas 
que precisaron cirugía correctora(11).

Nuestro grupo realizó un estudio para valorar el uso 
de la cápsula en 12 niños con sospecha de enferme-
dad de Crohn(12). Todos los pacientes tenían endosco-
pia digestiva alta, colonoscopia y tránsito intestinal nor-
males. La ileoscopia fue posible en el 50% casos, con 
biopsia normal en todos estos. La CE permitió identi-
ficar lesiones sugestivas de enfermedad de Crohn en 
siete de estos pacientes, localizándose la mayoría de 
las lesiones a nivel de íleon. 

En una revisión realizada de nuestra experiencia de 
10 años, usamos CE en 27 pacientes con sospecha de 
enfermedad de Crohn (8 de ellos para estudio de exten-
sión), demostrándose lesiones ileales en el 60% casos.

Por todo ello podemos concluir que la CE es una 
técnica muy útil ante la sospecha de enfermedad in-
flamatoria intestinal no confirmada previamente. Ade-
más es de gran ayuda para valorar la extensión de una 
enfermedad de Crohn ya conocida (Figuras 3, 4 y 5).

Figuras 3, 4 y 5: Úlceras superficiales y profundas 
recubiertas de fibrina en íleon compatibles con 

enfermedad de Crohn.

Por último, existen cada vez más trabajos que de-
muestran la importancia de la CE para reclasificar los 
casos de Enfermedad Inflamatoria Intestinal no clasifi-
cada, que se da hasta en un 10 % de los diagnósticos 
endoscópicos iniciales (13,14).

Hemorragia gastrointestinal de origen oscuro (HGOO)
En casos de anemia ferropénica y/o sangrado en 

heces (macro o microscópico) que no puede ser jus-
tificado, es de gran utilidad la CE(15). La púrpura de 
Schönlein-Henoch es una vasculitis que afecta a niños, 
y que puede producir hemorragia digestiva hasta en la 
mitad de los casos. 

Nuestro grupo estudió a un paciente con sangrado 
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intestinal, lesiones vasculares múltiples en piel y anemia 
grave, en el que la endoscopia digestiva alta y colonos-
copia fueron normales. La CE permitió identificar lesio-
nes tipos nevus en intestino delgado, llegando al diag-
nóstico de síndrome del nevus azul (Figuras 6, 7 y 8).

Figuras 6, 7 y 8: Lesiones vasculares en intestino 
delgado tipo nevus compatibles con síndrome 

de nevus azul.

Además en la revisión de 10 años antes comentada, 
usamos CE en 19 pacientes con anemia ferropénica 
y/o HGOO, diagnosticando una enfermedad de Crohn 
ileal, una gastritis nodular eritematosa compatible con 
infección por Helicobacter Pylori y un caso de angiodis-
plasia sangrante duodenal.

En otros estudios publicados ha sido posible diag-
nosticar una enfermedad de Rendu Osler, varices por 
hipertensión portal de localización atípica (intestino del-
gado)…

Dolor abdominal recurrente
El dolor abdominal de larga duración supone el 

2-4% de las consultas pediátricas. Entre un 13-17% de 
los escolares sufren dolor abdominal semanalmente(16). 
La etiología en la mayoría de los casos es funcional, 
aunque con los estudios actuales en ocasiones encon-
tramos una causa orgánica que lo justifique(5). Es por 
ello que la causa orgánica debe considerarse siempre 
en primer lugar. No se recomienda el uso rutinario de la 
CE en este contexto. Sin embargo, puede ser utilizada 
si existe una alta sospecha de que la causa del dolor es 
un proceso inflamatorio o un tumor (14).

En nuestra experiencia a lo largo de 10 años(6) la CE 
se ha usado en 25 pacientes con dolor abdominal re-
currente. Hemograma, bioquímica, sedimento de orina, 
y ecografía abdominal fueron normales. La enfermedad 
celíaca y la infección por Helicobacter Pylori fueron 
descartada en todos los casos. El tránsito intestinal, la 
endoscopia digestiva alta y la colonoscopia fueron nor-
males en todos los pacientes. En el 46% de los casos 
la CE mostró imágenes de hiperplasia folicular linfoide, 
con dudosa significación clínica (Figuras 9 y 10). Una 
paciente fue diagnosticada de oxiurasis (Figura 11). En 
otro paciente se detectó un pólipo duodenal y en otro 
caso una invaginación íleo-ileal de significado no bien 
aclarado (Figuras 12 y 13). 

Síndromes de poliposis
El uso de la CE en la detección de pólipos en los sín-

dromes de poliposis hereditarias tiene un mayor rendi-

miento diagnóstico en comparación con imágenes de 
resonancia magnética y endoscopia digestiva alta (4). 

Figuras 9 y 10: Mucosa granular en íleon compatible 
con hiperplasia folicular linfoide.

Figura 11: Oxiuros en intestino delgado.

Figuras 12 y 13: Invaginación íleo-ileal.

El síndrome de Peutz-Jeghers se caracteriza por pó-
lipos gastrointestinales, pigmentación mucocutánea, y 
riesgo alto de neoplasias en múltiples órganos en el 
adulto. Debe considerarse siempre que aparezca clí-
nica compatible, ya que resulta fundamental la vigilan-
cia clínica en niños mayores de 10 años, aunque pue-
den aparecer lesiones relevantes antes de esas edad. 
En una revisión de la literatura aparece un trabajo en el 
que se destaca la importancia de la CE para el diag-
nóstico y estadiaje de esta patología (17).

Otras indicaciones
La enfermedad celíaca es otra enfermedad del intes-

tino delgado que afecta a niños, y que en algunos ca-
sos no responden a la dieta exenta de gluten, que sería 
la principal indicación para realización de la CE. Otras 
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indicaciones serían la serología positiva a enfermedad 
celíaca y el rechazo por parte de los tutores para la 
realización de endoscopia digestiva alta con toma de 
biopsias, ó cuando hay un alta sospecha clínica con 
marcadores serológicos positivos pero la biopsia duo-
denal es normal(18). En un revisión publicada, en la que 
usan la histología duodenal como estándar de oro, han 
informado de una buena sensibilidad (87,5%) y especi-
ficidad (90,9%) para la detección de atrofia de las vello-
sidades con la CE (4).

Otras alteraciones del intestino delgado que pueden 
ser subsidiarias de estudio mediante CE son cuadros 
malabsortivos como enteropatías alérgicas o eosinofí-
licas sin respuesta al tratamiento habitual, enteropatías 
inducidas por fármacos como los AINEs (lesión típica 
punto rojo), tumores del intestino delgado, sospecha 
de divertículo de Meckel, sospecha de lesiones pép-
ticas en el contexto de un síndrome de Zoellinger-Elli-
son…(8,10)

En un estudio francés señalan también como indica-
ciones la sospecha de rechazo del trasplante intestinal 
o de la reacción injerto contra huésped del trasplante 
de médula (19).

Futuro
Se está intentando desarrollar una cápsula de ac-

cionamiento externo. Recientemente, Given Imaging ® 
introdujo una cápsula que contiene imanes en una de 
las cúpulas, lo que permite la manipulación externa de 
la misma desde  una palanca de mando. Un dispositivo 
adicional que se puede manipular es una cápsula pro-
pulsada eléctricamente. Características tecnológicas 
adicionales que se encuentran en desarrollo incluyen 
capacidades de diagnóstico de tejidos tales como el 
cepillado, la citología, la aspiración de líquido, la biop-
sia, la administración de fármacos;  y terapéutica (coa-
gulación de lesiones).

Complicaciones
Las complicaciones de la cápsula endoscópica en 

niños son raras, encontrando la retención de la cáp-
sula como la más frecuente(4). Algunos autores mues-
tran una tasa de retención del 1.4% en una serie de 
207 niños que recibieron la CE para la evaluación de 
patología del intestino delgado. 

Las complicaciones que pueden aparecer:
-Retención del dispositivo en intestino delgado, es 

la más frecuente, definida como su permanencia en di-
cho segmento durante más de dos semanas. Esto se 
produce principalmente en presencia de estenosis en 
la enfermedad de Crohn, por lo que ante la sospecha 
de la misma, se debe realizar tránsito intestinal previo 
a la administración de la cápsula. En caso de demos-
trarse la estenosis o ante la alta sospecha de la misma, 
utilizaríamos la cápsula de permeabilidad, que se de-
grada en el tubo digestivo. Otras causas de retención 
pueden ser tránsito intestinal lento, presencia de mate-
rial fecal en paciente con estreñimiento,…

-Impactación en lesiones como divertículo de Meckel.

-Impactación en senos piriformes.

-Impactación esofágica y/o gástrica: aunque habi-
tualmente realizamos endoscopia digestiva alta que 
descarta alteraciones morfológicas esofágicas, pueden 
existir alteraciones motoras que produzcan la retención 
esofágica de la cápsula.

-Impactación bronquial: muy poco frecuente, salvo 
que exista alteración en la coordinación de la deglución.

-Fallo de la cápsula: hasta en un 4% de los casos, 
ya sea por alteración de la motilidad (por exceso o de-
fecto) o retención de la misma.

-Además los pacientes no deberían realizarse TAC ni 
RNM hasta que no expulsen la cápsula.

Datos a indicar en la petición para orientar el 
diagnóstico

La CE es una técnica que suelen indicar los gas-
troenterólogos pediátricos, y ellos mismos suelen rea-
lizar, e interpretar los resultados. Por ello es importante 
que en la petición de la misma se haga un resumen con 
lo más significativo de la historia del paciente, para así a 
la hora de la interpretación de las imágenes, centrar la 
atención en aquellas zonas susceptibles de presentar 
lesiones, como por ejemplo ante la sospecha de una 
enfermedad de Crohn, valorar más detenidamente la 
región ileal.

Conclusiones
La cápsula endoscópica es un método diagnóstico 

seguro en pediatría según nuestra experiencia, a partir 
de los 5 años. En casos de dificultad de deglución, la 
cápsula endoscópica puede introducirse mediante en-
doscopia digestiva alta con anestesia.

En pacientes con sospecha de enfermedad de 
Crohn es útil tanto para el diagnóstico como para el es-
tudio de extensión, y en casos de anemia ferropénica o 
HGOO puede jugar un papel importante para alcanzar 
un diagnóstico certero. 

En los casos de DAR identifica lesiones de hiperpla-
sia folicular linfoide en su mayoría, de dudosa significa-
ción clínica, pero en general podemos concluir que es 
un método diagnóstico a tener en cuenta en pacientes 
complejos.

El desarrollo de una cápsula endoscópica capaz de 
tomar biopsias de las lesiones podría revolucionar el 
rendimiento de esta técnica. Además son necesarios 
dispositivos de recuperación de la cápsula que permi-
tan su reutilización, para disminuir los costes.
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Introducción
Es conocido que sobre todo en los últimos 10 años, 

han coexistido en España el calendario vacunal pro-
puesto anualmente por el Ministerio de Sanidad a tra-
vés del Consejo Interterritorial del Sistema Nacional de 
Salud (CISNS), las variantes que a lo largo de estos 
años han ido incluyendo distintas Comunidades Autó-
nomas (CCAA) que en mayor o menor medida se han 
ido apartando del calendario ministerial en contenido y 
cronología y el calendario también anual propuesto por 
la Asociación Española de Pediatría (AEP). Esta situa-
ción ha generado problemas e incomodidades innece-
sarias tanto al personal sanitario como a la población 
general cuando se observaba que Comunidades a ve-
ces vecinas actuaban de forma diferente en algo tan 
básico para la Sanidad de un país como el calendario 
de vacunaciones sistemáticas de la población infantil.

Es por ello que desde el año 2011(1) las Socieda-
des Científicas implicadas en el tema como la AEP y la 
Asociación Española de Vacunología (AEV) exponen en 
distintas ocasiones al Ministerio de Sanidad la conve-
niencia de establecer un calendario vacunal único que 
recogiera lo mejor posible las recomendaciones tanto 
de las sociedades citadas como las propias de la insti-
tución ministerial, que después fuera acatado y puesto 
en marcha por todos, Ministerio, CCAA y Sociedades 
Científicas.

Calendario vacunal Español 2014.
¿Y cuál ha sido el resultado de esta petición? 

Pues ha sido el calendario publicado en marzo del 
2013 por el Ministerio de Sanidad, con la orden de ini-
ciarlo en Enero del 2014 (fig1) a nivel nacional y que 
aparte de al propio Ministerio estimamos que ha satis-
fecho a pocas personas o instituciones más de las in-

teresadas en el tema. La decepción ha sido muy amplia 
al no recoger el mismo recomendaciones manifestadas 
por las Sociedades citadas ni tampoco las considera-
ciones técnicas y recomendaciones hechas por la Po-
nencia de Programa y Registro de Vacunaciones del 
propio Ministerio. Esto ha hecho que dicho calendario 
propuesto como único para toda España en el 2014 se 
haya calificado en un excelente editorial de Anales de 
Pediatría(1) como un “calendario de mínimos” fruto de 
una decisión eminentemente economicista, de carác-
ter inadecuado, incompleto, de escasa calidad y con 
serias dudas de que de verdad se adopte como común 
en todo el país.

Objeciones al calendario ministerial
Son sobre todo las referentes a la vacunación anti-

neumocócica y la anti-rotavirus en cuanto a las vacu-
nas a incluir y a la cronología en la vacunación frente 
a varicela, hepatitis B, meningitis C, VPH y  tos ferina.

 La vacuna antineumocócica conjugada está pro-
puesta por la AEP en su calendario desde el año 2003(1) 
e igualmente fue recomendada como vacunación uni-
versal para todos los niños españoles por la propia Po-
nencia de Programa y Registro de Vacunaciones del 
Ministerio en el año 2009, pese a lo cual dicha reco-
mendación no se ha llevado a cabo  hasta el momento 
actual. Somos junto con Portugal, los únicos países de 
Europa Occidental y del Norte que no la tienen incluida 
en su calendario vacunal a pesar de los logros conse-
guidos con la misma. Incluso la Comunidad de Madrid 
que la tenía  entre sus vacunaciones sistemáticas, la 
retiró en el año 2012, el País Vasco no la ha podido in-
corporar financiada como tenia previsto hacer desde el 
comienzo del presente año 2014, para adaptarse al ca-
lendario común y sólo en Galicia sigue financiada como 
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programa piloto desde el año 2011.  

Es evidente que los motivos son estrictamente eco-
nómicos pues no existe problema alguno respecto a la 
calidad y seguridad de la vacuna ni que sepamos, ra-
zones sanitarias de otro tipo.

La vacunación frente al rotavirus está incluida en el 
calendario de la AEP desde el año 2008, al conside-
rarse que es una medida de salud recomendable para 
todos los niños lactantes. Dicha vacunación se ha intro-
ducido progresivamente en los programas de vacuna-
ción nacional de numerosos países entre ellos Estados 
Unidos, Australia, Alemania, Reino Unido y otros países 
europeos y latinoamericanos, en los cuales se ha pro-
ducido una disminución significativa en el número de 
hospitalizaciones por gastroenteritis, un descenso en la 
morbimortalidad por la misma  e incluso un fenómeno 
de “inmunidad de rebaño”, todo lo cual conduce a 
una disminución de los gastos médicos directos e indi-
rectos condicionados por esta infección viral(2).

Quizás sean necesarios en nuestro país estudios 
amplios que evalúen la relación coste/beneficio de esta 
vacunación, que ayuden a tomar decisiones en pro de 
la misma por parte de nuestras autoridades sanitarias.

Mención especial estimamos que merece la vacuna-
ción anti-varicela en la cual hay notables discrepancias 
entre la postura oficial del Ministerio de Sanidad y la de 
la AEP. Entendemos que esta disparidad de criterio no 
hace más que reconocer lo que ocurre a nivel mun-
dial, donde es conocido que hay dos grandes bloques 
de países con criterio diferente. Por una parte está el 

grupo encabezado por Estados Unidos, Canadá y Aus-
tralia que preconizan una vacunación universal en la 1ª 
infancia con el objetivo de eliminar la circulación del vi-
rus causal de la enfermedad, similar al objetivo a alcan-
zar con otras vacunas antivirales  y por otra parte el 
grupo en el que están otros muchos países, entre ellos 
la mayoría de los países europeos excepto Alemania y 
algunas regiones de Italia y España, que recomiendan 
la estrategia anterior para los niños  con riesgo de va-
ricela grave y sus contactos próximos sanos y la vacu-
nación universal solo para los preadolescentes o ado-
lescentes susceptibles. El objetivo de esta estrategia 
sería la disminución de la incidencia de la enfermedad 
en las edades o situaciones  en que las complicaciones 
son más graves y la mortalidad mayor.

La AEP propone la primera estrategia desde el año 
2003 y el Ministerio la 2ª desde el año 2006. La estra-
tegia ministerial fue implantada también desde enton-
ces en los calendarios oficiales de las CCAA excepto 
en los de la Comunidad de Madrid. Navarra, Ceuta y 
Melilla, las cuales desde el mismo 2006 la de Madrid y 
desde los años siguientes las de Navarra, Ceuta y Me-
lilla incluyen la vacunación universal frente a la varicela 
a partir del primer año y como tal dispensada gratuita-
mente a esta edad. Con ello desde el año 2006 hasta 
diciembre de 2013 el desacuerdo respecto a la vacu-
nación anti-varicela no solo ha sido entre el Ministerio y  
la AEP, sino también entre el Ministerio y las CCAA de 
Madrid, Navarra, Cauta y Melilla ¿Se puede pedir más 
confusión?.

Figura 1: CalendarioVacunacion2014
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Es indudable que con la vacunación universal en la 
primera infancia se consigue a corto plazo un gran des-
censo de la incidencia de la enfermedad y sus conse-
cuencias (3)(4) pero se estima que para ello se necesita 
que la cobertura vacunal sea superior al 90% con el fin 
de alcanzar una inmunidad de grupo que interrumpa 
la circulación del virus, cobertura que si la vacunación 
no está financiada como en las Comunidades citadas 
es prácticamente imposible alcanzar en nuestro país. 
Ocurre entonces que con coberturas inferiores, se van 
produciendo bolsas de individuos que ni se vacunan 
ni contraen la enfermedad en la infancia, con modifi-
cación del patrón epidemiológico de la infección que 
conlleva el riesgo de desplazamiento de la misma de 
la infancia  a la adolescencia y la edad adulta donde 
son más frecuentes las formas graves y complicadas 
de la enfermedad. Es decir la vacunación en estas con-
diciones  ejercería su efecto beneficioso en todo el que 
la recibe (protección individual) pero como medida de 
Salud Pública tendría la importante limitación citada. A 
este respecto debe decirse que este hecho no se ha 
comprobado hasta el momento actual en los países 
donde la vacunación universal se realiza en la primera 
infancia,en algunos como EE.UU desde 1995, ni tam-
poco el aumento de la incidencia del herpes zoster en 
los adultos que pasaron la varicela durante su infancia(5) 
al disminuir el booster exógeno representado por el vi-
rus salvaje circulante.

De aquí surge la siguiente pregunta: ¿es este riesgo 
del aumento de la enfermedad en el adulto y del au-
mento del herpes zoster la razón por la que el Ministe-
rio de Sanidad ha retirado la venta libre en las farmacias 
comunitarias de la vacuna frente a la varicela?.

Realmente no lo sabemos porque el Ministerio  ha 
tomado dicha medida sin dar ninguna explicación a los 
profesionales ni a la población general.

Si en verdad esta es la razón, estimamos que si la 
institución ministerial dentro de su política sanitaria en 
relación con las vacunaciones estima que como me-
dida de Salud Pública, la vacunación frente a la vari-
cela debe hacerse solo siguiendo las recomendaciones 
que propone en su calendario de 2014, debe explicarlo 
claramente, cambiar la legislación sanitaria respecto a 
la vacuna así como la ficha técnica de la misma y ha-
cer que la norma se cumpla en todo el país y no  que 
se permita que las Comunidades que lo deseen como 
sigue ocurriendo en Navarra, Ceuta y Melilla (Madrid 
retiró la vacunación en la primera infancia a finales de 
2013) contravengan esta recomendación. Dado que la 
Sanidad está transferida a las CCAA y legalmente és-
tas pueden desviarse de la recomendación ministerial 
habría que solicitar en estos casos sensatez a todos 
los responsables del problema y no dar esta imagen de 
disparidad de criterio dentro y fuera de nuestras fronte-
ras. Como contrapartida, el Ministerio tendrá que asu-
mir con esta política de ausencia de vacunación univer-
sal en la primera infancia, la posible aparición de más 

de 100.000 casos de varicela al año, con las compli-
caciones, hospitalizaciones e incluso algún exitus que 
puedan derivarse de la misma(1). 

Respecto a la cronología de la vacunación frente a 
la hepatitis B, el Ministerio propone la unificación para 
todo el país de la pauta 0-2-6 meses, algo que no sa-
tisface a las CCAA que tienen la pauta en los meses 
2-4-6. Entendemos que el Ministerio aquí muestra una 
rigidez innecesaria ya que la coexistencia de ambas 
pautas en el calendario, no hubiese roto a nuestro jui-
cio la denominación de único y además en el caso de 
que un niño vacunado en su Comunidad al nacer se 
trasladase a otra, con pauta 2-4-6 meses, podría in-
corporarse a esta en cualquier momento sin inconve-
niente alguno. 

En cuanto a la meningitis C, si los conocimientos 
científicos avalan un cambio a la pauta 1+1+1 no debe 
haber problema alguno en aceptar la propuesta minis-
terial, pues el único cambio con respecto al calendario 
de la AEP, es la cronología y nº de dosis en el primer 
año según el preparado vacunal utilizado.

Del mismo modo para la vacuna frente al VPH, ten-
dremos que aceptar también la propuesta del Minis-
terio para no generar más discrepancias, a pesar de 
que tanto la propia Ponencia de Programa y Registro 
de Vacunas como la AEP recomendaban promover la 
vacunación a los 11-12 años en las niñas en lugar de 
a los 14, con objeto de mejorar las coberturas, facilitar 
la labor de los sanitarios y disminuir los efectos psicó-
genos masivos(1).

Finalmente en relación con  la tos ferina, es cono-
cido su recrudecimiento en los últimos años, con afec-
tación frecuente y muchas veces grave, sobre todo de 
los niños de pocos meses no vacunados o incomple-
tamente vacunados. Es por lo que se han puesto en 
marcha distintas estrategias combinadas (estrategia 
del nido, vacunación de la embarazada…) para prote-
gerlos y una de ellas es precisamente la extensión de la 
vacunación a los adolescentes con una vacuna acelu-
lar de carga antigénica reducida combinada con la va-
cuna Td (vacuna Tdpa)(2). Con ello se trata de proteger 
por una parte a los receptores de la misma y secunda-
riamente conseguir que éstos dejen de ser fuente de  
contagio de los niños citados. Es lo que se hace actual-
mente en los países más avanzados europeos y ame-
ricanos, en España en la Comunidad de Madrid, Ceuta 
y Melilla y así está recogido también en el calendario de 
la AEP desde hace varios años.

Estimamos que el calendario único 2014 propuesto 
por el Ministerio, era una oportunidad excelente para 
haber sustituido a los 14 años la vacuna Td por la Tdpa 
que por otra parte no creemos que hubiese supuesto 
una carga económicamente importante.

De todo lo expuesto podemos decir que el calen-
dario único ministerial 2014, no aporta absolutamente 
nada nuevo respecto al del año 2013 en cuanto al nú-
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mero de vacunas que incluye y es incluso más rígido 
que éste en relación a la edad de la vacunación frente 
a la varicela y al VPH.

¿ Y ahora qué? 
Pues ahora lo deseable seria que el Ministerio asuma 

y haga asumir a todos-CCAA, y Sociedades Científi-
cas- el calendario único que propone y que no asista-
mos de nuevo a la situación de los años anteriores, que 
el Ministerio proponía un calendario  que en teoría de-
bería ser el único para todos y después las CC.AA am-
parándose en las transferencias de las competencias 
sanitarias establecían las modificaciones que conside-
raban oportunas tanto en las vacunas a incluir como en 
la cronología de su administración.

En Andalucía ya hemos hecho la adaptación pro-
puesta “calcando” el calendario ministerial que a decir 
verdad guarda gran similitud con el calendario anda-
luz 2012-2013. Pero nos tememos que no todas las 
CCAA  van a actuar de forma similar. Nos preguntamos 
al igual que hacen Aristegui y Moreno en representa-
ción del Comité Asesor de Vacunas  de la AEP(1): ¿Ga-
licia suprimirá la vacunación universal financiada frente 
al neumococo? ¿Navarra, Ceuta y Melilla lo harán con 
la vacunación universal también financiada frente a la 
varicela en la primera infancia? ¿Cataluña, País Vasco 
y otras CCAA retrasarán la vacuna del VPH a los 14 
años? ¿Las CCAA que vacunan frente a la hepatitis B a 
los 2-4-6 meses como Cataluña, Murcia, País Vasco y 
otras modificarán esta cronología por la de 0-2 y 6 me-
ses? ¿Retirarán Madrid, Ceuta y Melilla la vacuna Tdpa 
a los 14 años y la sustituirán por la Td? El tiempo lo dirá 
pero tenemos nuestras dudas. Es que como dije en al-
guna ocasión ¿será necesario cambiar la Constitución  
en relación a las transferencias sanitarias en materia de 
vacunas, para que podamos tener un calendario unifi-
cado en España con acuerdo entre el Ministerio de Sa-
nidad, las Consejerías de Sanidad de las CCAA. la AEP 
y otras Sociedades Científicas implicadas en el tema?

Y las vacunas que por una u otra razón no sean fi-
nanciadas por el sistema sanitario público ¿qué papel 
jugaran? Pues estimamos que seguirán donde están 
y que debe seguir siendo posible su libre prescripción 
por el médico siempre que su indicación sea correcta, 
no cambie la legislación sanitaria respecto a ellas, ni 
sus fichas técnicas, estén disponibles en las farmacias 
comunitarias y su amplia cobertura no conlleve ningún 
aspecto negativo para la Salud Pública. Lo que seguirá 
ocurriendo en esta situación, es que una parte impor-
tante de la población infantil continuará sin beneficiarse 
de las mismas.

Lo cierto es que se ha perdido una buena oportuni-
dad de actualizar nuestro calendario vacunal infantil y 
acercarlo más al de los países más avanzados en esta 
materia, sobre todo con la introducción de nuevas va-
cunas y la modificación de la cronología en su adminis-
tración de otras. Y es lamentable que en gran medida 

sean motivos económicos los responsables, cuando se 
sabe que las vacunas representan una muy pequeña 
partida económica en el gasto total del Sistema Nacio-
nal de Salud(1) y que la inversión en vacunas constituye 
una de las mejores inversiones en el desarrollo sanitario 
de los países. Creemos que si uno de los grandes ob-
jetivos de la Pediatría y de la Sanidad de un país es que 
el niño llegue a la edad adulta sin estar marcado por 
el sello de una patología que pudo evitarse durante su 
infancia, un calendario vacunal de aplicación universal 
que sea “el mejor de los posibles” es imprescindible 
para la consecución de este objetivo.
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El proceso de globalización mundial ha implicado 
cambios importantes en la atención sanitaria a las per-
sonas. Hoy en día, no sólo hay que tener en cuenta las 
enfermedades endémicas de un país sino las posibles 
patologías importadas consecuencia del flujo constante 
de personas de unos países a otros por distintos mo-
tivos (turismo, negocios, visitas a familiares, etc.). Las 
enfermedades viajan con las personas y así el mapa 
mundial de patologías está día a día cambiando, emer-
giendo nuevas enfermedades en unos casos o  reemer-
giendo otras ya consideradas erradicadas en algunos 
países (1). Ejemplo de esto último los casos de malaria 
que se detectan en nuestro país cada año (557 casos 
declarados en 2012), siendo la malaria una enfermedad 
que se consideraba erradicada desde 1964(2).

A pesar de la crisis económica mundial que acon-
tece en estos tiempos, los viajes por turismo siguen au-
mentando cada año. Según datos de la Organización 
Mundial del Turismo “en 2013 viajaron 52 millones de 
turistas internacionales más que el año anterior y para 
2014 se prevé un nuevo crecimiento de entre el 4% y 
el 4,5% del mismo”. Asia y África fueron los destinos 
principales, seguidos de Europa(3). Ante este panorama 
global, el profesional sanitario debe estar actualizado 
acerca de las posibles patologías importadas a descar-
tar en su actividad diaria. 

Los niños que realizan  viajes internacionales son un 
grupo de riesgo al que hay que prestar especial aten-
ción. Los niños viajeros son cada vez más numerosos. 
Este concepto engloba tanto al niño procedente de 
adopciones internacionales como al niño que viaja por 
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turismo con su familia o a aquel que regresa al país de 
origen de sus padres a visitar a familiares y amigos (“Vi-
siting Friends and Relatives”o VFRs). Dependiendo 
del motivo y las circunstancias del viaje el riesgo de pa-
decer una enfermedad importada varía. Los VFRs sue-
len realizar estancias más prolongadas frecuentemente 
en áreas rurales y estando en estrecho contacto con 
la población local. Otra diferencia fundamental es que 
consultan menos previaje. En el estudio de Hagmann 
del año 2010 se constató que tan sólo la mitad (51%) 
de los niños que viajaron por turismo y alrededor de 
un tercio (32%) de los VFRs realizaron consulta pre-
viaje(4). Además, de los VFRs suelen cumplir menos las 
recomendaciones preventivas. Esto se debe a que la 
sensación de riesgo es menor que en aquellos padres 
que nacieron y vivieron en el país destino del viaje y 
probablemente padecieron cualquier patología tropical 
sin realizar ningún tipo de prevención al respecto. Así 
pues los VFRs son el grupo de niños viajeros de mayor 
riesgo de padecer una enfermedad importada (5,6).

El Ministerio de Sanidad Español insiste en el aseso-
ramiento previo al viaje de todos los viajeros, especial-
mente en aquellos grupos de riesgo como son los ni-
ños. Las recomendaciones fundamentales son básica-
mente tres (7): 1) medidas higiénico-dietéticas para evitar 
contagio de enfermedades a través de agua o alimen-
tos y medidas  de acondicionamiento ante los cambios 
en las condiciones medioambientales, 2) prevención de 
enfermedades que se transmiten por vectores;  3) va-
cunación de enfermedades inmunoprevenibles. 

Especial mención se debe hacer al paludismo (o ma-
laria) ya que es una enfermedad extendida por prácti-
camente todos los países tropicales y puede ser grave, 
incluso mortal, por lo que las medidas de prevención 
frente a esta son fundamentales. La Organización mun-
dial de la Salud estimó unas 660.000 muertes en el 

año 2010 debidas a malaria, la mayoría en África, y en 
menores de 5 años (8,9). En Estados Unidos y Europa 
entorno al 20% de casos de malaria importada se da 
en niños (10). No existe vacuna frente a malaria por el 
momento por lo que las medidas preventivas se basan 
en evitar la picadura por el mosquito transmisor.  El uso 
de ropa que cubra la mayor parte del cuerpo (pantalón 
largo, camisa con manga larga, zapato cerrado) y  de 
repelentes aplicados en la piel o impregnando las mos-
quiteras evita en gran medida la picadura de mosquitos 
transmisores de enfermedad. La profilaxis antimalárica 
es la otra herramienta preventiva frente al paludismo 
aunque estudios recientes siguen mostrando una au-
sente o insuficiente administración de esta por parte de 
viajeros a zonas maláricas (11). Sin embargo, esta profi-
laxis se debe recomendar en todos los niños que viajen 
a zona malárica. Su finalidad es erradicar cualquier po-
sibilidad de infección activa en el niño. En caso de pica-
dura del mosquito infectante, el parásito llega al hígado 
de donde saldrá de nuevo a la sangre para parasitar y 
destruir hematíes.  La profilaxis pretende tener adecua-
dos niveles de droga antimalárica en sangre de modo 
que destruya los parásitos en esta fase eritrocitaria. Por 
este motivo, se debe de iniciar unos días antes del viaje 
y continuar un tiempo tras regresar del mismo (10). Las 
opciones de fármacos antimaláricos que actualmente 
tenemos en el mercado para niños se muestran en la 
tabla I. Teniendo en cuenta que la resistencia a cloro-
quina es prácticamente mundial (a excepción del área 
del Caribe) por lo que su uso se ve muy limitado, que la 
doxiciclina está contraindicada en menores de 8 años y 
que los efectos secundarios de la mefloquina implican 
muy mala adherencia, la mejor opción actual en niños 
es el uso de la atovaquona-proguanil (malarone pediá-
trico). Este fármaco es bastante bien tolerado y tiene la 
ventaja de la administración diaria del producto lo que 
evita olvidos de dosis y sólo se inicia unos días antes y 

T abla I: Drogas antipalúdicas más comunes para quimioprofilaxis pediátrica.

Fármacos
Fármaco 

Presentación 
Indicación

Zona
Comienzo/Final
/Precauciones/

Contraindicación Administración Posología

Mefloquina 
Lariam®

Tableta 250 
mg sal

Zona con
sensibilidad

a 
mefloquina

1 semana antes
4 semanas después

Convulsiones
Alteraciones
psiquiátricas

Peso < 5 kg
Embarazo valorar

riesgos y edad 
gestacional

Semanal

≤9 kg 5mg/kg
10-19 kg: 1/4tabl
20-30 kg: 1/2 tabl
31-45 kg:3/4 tabl

>45 kg 1 tabl

Atovaquona-
Proguanil

Malarone®

Pediátrica
62,5/25 mg

tableta
Adultos
250/100
tableta

Todas las
áreas

1-2 días antes
7 días después

Insuficiencia Renal.
Embarazo 
Interfiere

Vacuna oral de
F.Tifoidea

(Vacunar 10 días antes)

Diaria

5-8 kg. 1/2 tabl pediat
9-10 kg. 3/4 tabl pediat
11-20 kg. 1 tabl pediat
21-30 kg. 2 tabl pediat
31-40 kg. 3 tabl pediat
≥41 kg. 1 tabl adult

Doxiciclina
Vibracina®

Susp 50 mg/5 
ml

Caps 100 mg

Todas las
áreas

1-2 días antes
4 semanas después

Menores de 8 años.
Embarazo

Diaria
2 mg/kg peso

Máximo 100 mg

Cloroquina
Resochin®

250 mg sal
Comprimido

Áreas 
sensibles a
Cloroquina

1-2 semanas antes
4 semanas después

Alteraciones
visuales
Psoriasis

Semanal
Permitido en < 5 kg

8,3 mg sal/kg. Max 300
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finaliza una semana, no un mes, tras el viaje. Todo ello 
favorece que se realice la profilaxis correctamente. Hay 
que tener en cuenta, sin embargo, que su seguridad y 
eficacia no se ha establecido en menores de 11 kg y 
que no existe aún la presentación en solución oral, sólo 
en comprimidos.

En general se desaconseja viajar a menores de dos 
años por la mayor morbimortalidad en este grupo en 
caso de enfermedad y por la limitación por la edad de 
una correcta y completa inmunización. Por una parte, 
hay que asegurar la correcta inmunización según el ca-
lendario vacunal del país de origen. En caso necesario, 
se debe considerar un esquema acelerado de vacu-
nación en el niño para completar el calendario vacunal 
sistemático previamente al viaje (12). Pero la edad limita 
que algunas vacunas no pueden administrarse bien por 
el elevado riesgo de efectos secundarios por debajo 
de ciertas edades (ej. vacuna de fiebre amarilla), por la 
escasa respuesta inmune (ej. vacuna meningocócica 
tetravalente) o bien por la interferencia con anticuerpos 
maternos (ej. vacuna triple vírica). Por otra parte, den-
tro de la vacunación recomendada en niños viajeros, 
se debería hacer especial mención a la inmunización 
frente a la hepatitis A, la fiebre amarilla y la meningi-
tis(13). La vacunación frente a hepatitis A se recomienda 
a todo viajero a áreas con pobres condiciones higié-
nico-sanitarias. En niños la edad mínima es un año, re-
comendándose una dosis de recuerdo a los 6-12 me-
ses de la primera, consiguiendo inmunidad de por vida. 
La fiebre amarilla es una vacuna obligatoria para viajar 
a algunos países donde esta enfermedad es endémica. 
Se administra en niños a partir de los 9 meses de vida 
con una muy buena protección durante 10 años. En 
menores de 9 meses se debe intentar posponer el viaje 
a zona endémica, pero en caso de insistencia de los 
padres se podría considerar vacunar a lactantes entre 
6 y 9 meses. En los Centros de Vacunación Interna-
cional se emite el certificado que se necesita presen-
tar a la autoridades que así lo requieran a la llegada al 
país. Por último, la vacuna de la meningitis tetravalente 
(A+C+Y+W135) es obligatoria para todos los viajeros a 
Arabia Saudí durante el período de Peregrinación a la 
Meca y recomendada en todos los viajeros al denomi-
nado “cinturón de la meningitis” africano (desde Se-
negal hasta Etiopia). La vacunación sistemática del ca-
lendario español contra la meningitis no protege frente 
a los meningococos causantes de los brotes en es-
tas áreas por lo que se debe recomendar esta vacuna. 
Hasta hace muy poco la presentación de esta vacuna 
era poco inmunógena en menores de dos años (10). 
Sin embargo, ya tenemos a disposición actualmente 
otra vacuna tetravalente de polisacáridos conjugados 
que se puede administrar a partir de los 12 meses y 
que no precisa de dosis de recuerdo (Nimenrix) (13). 
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Alloiococcus otitidis y Turicella 
otitidis: gérmenes emergentes 

como causa de mastoiditis.
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 Resumen:  La mastoiditis es un proceso inflamatorio de origen infeccioso que afecta a las celdillas mastoi-
deas del hueso temporal. Generalmente aparece como complicación de una otitis media aguda 
pero existen formas hiperagudas sin antecedente de otitis previa. Alloiococcus otitidis y Turicella 
otitidis son gérmenes emergentes, descritos recientemente como causas de mastoiditis aguda y 
sobre los que hay escasas publicaciones.  Existen estudios que concluyen que pueden tener un 
potencial inmunogénico suficiente para ser capaz de contribuir individualmente a una reacción in-
flamatoria de oído medio y se han implicado en casos graves de infección. Describimos un caso 
en una niña de 14 meses que ingresa por sospecha de mastoiditis izquierda en la que se aislaron 
en el exudado ótico Alloiococcus otitidis y Turicella otitidis como agentes causales.

Palabras claves: Otitis media, Mastoiditis, Absceso extracraneal, Turicella otitidis, Alloiococcus otitidis

 Summary:  Mastoiditis is an inflammatory process caused by infection which affects the mastoid air cells of 
the temporal bone. It usually appears as a complication of acute otitis media but there hypera-
cute forms without previous history of otitis. Alloiococcus Turicella otitidis otitidis and seeds are 
emerging recently described as causes of acute mastoiditis and for which there are few publi-
cations. Some studies conclude that may have potential immunogenic enough to be able to in-
dividually contribute to an inflammatory reaction of the middle ear and have been implicated in 
serious cases of infection. We describe a case in a 14-month entered by sopecha left mastoidi-
tis in which were isolated in the otic exudate and Turicella Alloiococcus otitidis otitidis as causal 
agents.

 Keywords:  Otitis Media, Mastoiditis, extracranial abscess, Turicella otitidis, Alloiococcus otitidis
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Introducción
La mastoiditis en un proceso inflamatorio de origen 

infeccioso que afecta a las celdillas mastoideas del 
hueso temporal, de mayor incidencia y gravedad en ni-
ños menores de 2 años. Los gérmenes responsables 
con mayor frecuencia son Streptococcus pneumoniae, 
Haemophilus influenzae y Moraxella catarrhalis. Al-
loiococcus otitidis y Turicella otitidis son bacilos gram 
positivos, de crecimiento lento, que se encuentra en 
el oído medio y están relacionados recientemente con 

otitis media aguda y mastoiditis.  Describimos el caso 
de una niña de 14 meses con mastoiditis y absceso 
extracraneal, como complicación de ésta, por dichos 
gérmenes.

Caso Clínico
Mujer de 14 meses, raza caucásica, correctamente 

inmunizada incluyendo 3 dosis de vacuna antineu-
mocócica, hospitalizada en Febrero de 2013 con fiebre 
de 72 horas de evolución y  edema retroauricular con 
despegamiento del pabellón auricular izquierdo.
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A su ingreso, presentaba un buen estado general con 
fiebre de 38,6ºC. Se observa que el pabellón auricular iz-
quierdo está desplazado hacia abajo y adelante, con er-
itema leve, dolor y tumefacción del área mastoidea izqui-
erda. En la otoscopia, la membrana timpánica izquierda 
no era visible por exudado. El hemograma  mostró 30.510 
leucocitos con 17.400 neutrófilos y  532.000 plaquetas 
con la serie roja normal. La PCR fue de 124,6mg/L.

Se toma muestra de exudado ótico para cultivo aislán-
dose Alloiococcus otitidis y Turicella otitidis sensibles a be-
talactámicos y resistentes a macrólidos. Se realiza  TAC  de 
oídos y mastoides, que pone de manifiesto la ocupación 
completa de oído medio izquierdo y parcial del derecho, así 
como, de ambas mastoides. Se observa absceso extracra-
neal en región mastoidea izquierda de 11x11x4 mm (Fig. 1).

Figura 1

Se realiza tratamiento intravenoso con cefotaxima a 
200mg/kg/día durante 5 días y por vía oral con amoxi-
cilina-ácido clavulánico a 100mg/kg/día, hasta comple-
tar los 14 días de tratamiento. 

La evolución fue favorable con seguimiento clínico y 
analítico posterior dentro de la normalidad. 

Los hallazgos clínicos y analíticos condujeron a reali-
zar el diagnóstico de sospecha de  mastoiditis bilateral. 
El TC de oídos y mastoides confirmó este diagnóstico 
y puso de manifiesto la existencia de un absceso extra-
craneal que clínicamente no era evidente.

Discusión
La mastoiditis generalmente aparece como compli-

cación de una otitis media aguda pero, también existen 
formas hiperagudas como es nuestro caso. Algunos 
estudios, realizados en la última década,  describen un 
aumento de la incidencia de esta entidad en España1, 
mientras que otros indican que este aumento no es un 
fenómeno generalizado2. Todos están de acuerdo en que 
la incidencia es mayor en menores de 2 años atribuyén-
dolo a factores anatómicos y funcionales así como a la 
mayor dificultad para el diagnóstico de la OMA.

Existe una falta de consenso sobre los criterios y es-
trategias para el diagnóstico y tratamiento de las mas-
toiditis agudas en la edad pediátrica. En algunos es-
tudios se ha considerado imprescindible la realización 
del TC para el diagnóstico y el hallazgo de complica-
ciones3 mientras que, en otros, se considera necesa-
rio solo en algunas ocasiones como en menores de 2 

años, mala evolución en 48 horas o sospecha de com-
plicaciones4. Otros temas de controversia son acerca 
del tratamiento, en cuanto al uso o no de corticoides5 y 
a la realización de miringotomía6,7.

En nuestro caso, se aísla en el cultivo de exudado 
ótico Alloiococcus otitidis y Turicella otitidis. Ambos son 
gérmenes emergentes, descritos recientemente como 
causas de mastoiditis aguda y sobre los que existe es-
casa literatura descrita. Son bacterias Gram positivas 
de crecimiento lento in vitro y de difícil detección en 
exudado de oído medio. Se ha cuestionado mucho su 
potencial patógeno, pero existen estudios que con-
cluyen que pueden tener un potencial inmunogénico 
suficiente para modular una respuesta inmune en el 
huésped y ser capaz de contribuir individualmente a 
una reacción inflamatoria de oído medio. Además, se 
han implicado en casos graves de infección8,9.

El caso descrito permite destacar la importancia 
de realizar cultivos para hacer un diagnóstico microbi-
ológico. Debemos plantearnos la necesidad de hacer 
cultivos de exudados óticos además de hemoculti-
vos, sin olvidar que los cultivos estériles podrían corre-
sponder a gérmenes de lento crecimiento. 
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 Resumen:  Presentamos el caso de un niño de 14 años de edad, con eritema ab igne en su muslo iz-
quierdo causado por el uso de un ordenador portátil. El eritema ab igne es una dermatosis hi-
perpigmentada, de aspecto reticular, que se acompaña a veces de telangiectasias. En la ac-
tualidad la causa más frecuente de aparición es la exposición prolongada al calor o una fuente 
de infrarrojos, en contacto con la piel. En el eritema ab igne inducido por el uso del ordenador 
portátil, la localización más característica es en los muslos y de forma unilateral. Este cuadro fue 
descrito por primera vez en el año 2004. La fuente de calor se puede originar tanto en la unidad 
óptica, la batería o el ventilador del ordenador. Es importante reconocer esta condición, con el 
fin de actuar sobre la etiología y evitar pruebas y tratamientos innecesarios adicionales.

Palabras claves: eritema ab igne, ordenador portátil.

 Abstract:  We report here the case of a 14-year-old boy with erythema ab igne on his left thigh caused by 
the use of a laptop computer. Erythema ab igne is a reticular, pigmented, sometimes telangiec-
tatic dermatosis that is caused by prolonged exposure to a heat or infrared source. In laptop-
induced erythema ab igne, the localization on the thighs and asymmetry are characteristic. This 
dermatosis was first described in 2004. The heat originates from the optical drive, the battery, or 
the ventilation fan of the computer. It is important to recognize this condition, in order to act on 
the etiology and prevent additional unnecessary tests and treatments.

 Keywords:  erythema ab igne, laptop.
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Introducción
Eritema ab igne (traducido del latín “eritema del 

fuego”) se describe como una lesión de la piel hiper-
pigmentada, reticular, con telangiectasias, que se pro-
duce como resultado de la exposición prolongada al 
calor por debajo del umbral al cual aparecen las que-
maduras (1-4). En el pasado, este tipo de lesiones era 
frecuente hallarlas en las piernas de  señoras que pasa-
ban tiempo sentadas cerca de chimenas y braseros, o 
en las regiones pretibiales de personas que trabajaban 
frente a las estufas de carbón (2,5). Con la aparición de 

los sistemas de calefacción centralizados, la incidencia 
de este tipo de lesión cutánea disminuyó, por lo que 
hoy no es común observarlas en la consulta diaria (4); en 
la actualidad, debido a los avances en los dispositivos 
tecnológicos y su excesivo uso, en ocasiones, por los 
adolescentes y adultos jóvenes, se está observando de 
nuevo un aumento en la incidencia de eritema ab igne. 

Caso Clínico
Presentamos el caso de un adolescente varón de 

14 años, sano, que consultaba por una lesión violácea, 
extensa, no dolorosa ni pruriginosa, en tercio superior 
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de cara anterior de muslo izquierdo de un mes y medio 
de evolución. No presentaba síntomas acompañantes 
ni refería historia previa de traumatismo asociado. 

A la exploración se trataba de una lesión cutánea, 
de unos 15 cm, unilateral en cara anterior de muslo iz-
quierdo; de color violáceo, reticulada, sin signos de in-
flamación llamativos, de palpación similar a la piel sana 
y que no desaparecía con la digitopresión. (Figura 1).

Figura 1: Eritema ab igne en muslo izquierdo.

Tras realizar la anamnesis el paciente refería uso 
diario, de más de 2 horas, de ordenador portátil que 
apoyaba sobre sus muslos, lo que permitió realizar el 
diagnostico clínico de eritema ab igne considerando la 
fuente de calor la radiación infrarroja procedente del or-
denador en contacto mantenido con la piel.

Comentarios
La radiación infrarroja (que produce calor) es insu-

ficiente para causar quemaduras en la piel, pero sí se 
relaciona con la aparición de un eritema en la región 
que recibe la radiación de forma directa(6); dicha le-
sión puede ser pigmentada o no, suele ser  reticulada 
y acompañarse de telangiectasias. En la última década, 
encontramos en la literatura más de veinte casos publi-
cados de eritema ab igne en relación a esta etiología; 
además el uso de mantas eléctricas, lámparas de in-
frarrojos, calefacciones de automóviles se han relacio-
nado también con la aparición del mismo. Parece ser 
que la temperatura requerida para inducir el eritema ab 
igne oscila entre los 43 y 47ºC (6,8). Las corrientes eléc-
tricas que se crean, necesarias para el funcionamiento 
de los circuitos integrados del ordenador, deben cru-
zarse entre sí, y la frecuencia y tensión que alcanzan 
van a generar una cantidad de calor variable. Para que 
estos dispositivos funcionen correctamente, no deben 
recalentarse, por lo que el calor generado tiene que ser  
disipado al exterior, siendo en el caso de dispositivos 
portátiles, el causante final de las lesiones, siempre que 
estén apoyados sobre la superficie corporal (normal-
mente en los muslos). Las lesiones se encuentran tí-
picamente en sólo 1 pierna, normalmente en la pierna 

izquierda debido a que las unidades de ópticas de los 
portátiles se encuentran en el lado izquierdo (8). La pa-
togenia es actualmente desconocida(6). 

En cuanto al diagnóstico, si la sospecha clínica es 
alta y la anamnesis compatible, no estaría indicado rea-
lizar pruebas complementarias. En la anatomía patoló-
gica podría observarse hallazgos compatibles con atro-
fia epidérmica, pigmentación cutánea y vasodilatación. 
En estadio crónico podría hallarse bandas de colágeno 
fragmentadas, pequeñas y gruesas, con una pérdida 
de la lámina basal formada por el colágeno tipo IV. 
Dentro del diagnóstico diferencial habría que pensar en 
trastornos tales como poiquilodermia, queratosis actí-
nica, livedo reticularis o vasculitis.

Algunas de las complicaciones que pueden surgir  
son presencia de ampollas, atrofia, hiperpigmentación 
residual, queratosis e incluso se han llegado a describir 
casos de  carcinoma de células escamosas en situ en 
el sitio de eritema ab igne(9). La biopsia por tanto estaría 
indicada cuando se observen cambios en la lesión su-
gestivos de malignidad.

El tratamiento consiste simplemente en eliminar el 
contacto directo entre la piel y la fuente de radiación 
infrarroja y fotoprotección de la zona en casos de ex-
posición al sol  (7,8).Todos los usuarios de ordenadores 
portátiles deberían colocarlos  sobre una superficie só-
lida y evitar el contacto prolongado con el cuerpo para 
evitar estas complicaciones(8).
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 Resumen:  La Eritromelalgia es un síndrome raro caracterizado por episodios recurrentes de dolor, calor y 
enrojecimiento a nivel de extremidades. El calor y el ejercicio físico  exacerban los síntomas. Se 
clasifica en eritromelalgia primaria y secundaria a otras patologías.  La eritromelalgia  primaria es, 
en su mayoría de casos, debida a una mutación en el gen SCN9A, existiendo formas familiares 
(herencia autosómica dominante) y esporádicas. Su diagnóstico es fundamentalmente clínico, 
precisando una anamnesis y exploración física exhaustivas junto con exámenes complementa-
rios adicionales que descarten formas secundarias. El manejo terapéutico pude suponer un reto 
dada la amplia variedad de tratamientos, con respuestas variables y, a menudo, de eficacia mo-
derada o transitoria.

Exponemos el caso de una niña de 6 años de edad que presenta episodios de enrojeci-
miento, calor y dolor intenso en manos y pies, agravado con el ejercicio. El padre,  abuelo, tío y 
primo hermano paternos tienen síntomas similares.

Palabras clave: Eritema; eritromelalgia; dolor; canal de sodio.

 Abstract:  Erythromelalgia is a rare syndrome characterized by recurrent episodes of pain, heat and red-
ness in the extremities. Symptoms can be exacerbated by heat or physical activity. Erythrome-
lalgia can occur as a primary or secondary disorder. Primary erythromelalgia is mostly caused 
by mutation in the gen SCN9A.  It can be classified as either familial (autosomal dominant inhe-
ritance) or sporadic. Diagnosis is mainly clinical but it requires a thorough medical history and 
physical examination and additional complementary tests to differentiate the secondary forms. 
The therapeutic management is a challenge given the wide variety of treatments, with variable 
responses and often moderate efficacy.

The case of a six year old girl who presented episodes of redness, heat and pain in hands and 
feet is reported. Her father and paternal grandfather, uncle and cousin have similar symptoms.

 Keywords:  Erythema; erythromelalgia; pain; sodium channel.
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Sr. Editor:

La eritromelalgia fue descrita por primera vez por 
Mitchell en 1878(1). En Noruega se estima una inciden-
cia de 0.25-0,33 casos por cada 100.000 habitantes 
por año, con una prevalencia de 2 casos/ 100.000 ha-
bitantes. (2,3). Su incidencia es desconocida en nues-
tro pais. Es una entidad poco frecuente y de diagnós-
tico fundamentalmente clínico. El manejo terapéutico 
puede suponer un reto, dada la amplia variedad de tra-
tamientos, con respuestas variables y, a menudo, de 
eficacia moderada o transitoria (4). 

Se presenta una paciente de 6 años de edad con 
episodios recurrentes (desde los 4 años) de eritema, 
calor y dolor en pies y manos desencadenados por el 
ejercicio físico y calor y que se alivian con la inmersión 
en agua fría, con una frecuencia de 6-7 episodios al 
año y una duración media de 2-3 semanas. El dolor  li-
mita  la deambulación de la paciente, precisando anal-
gésicos (paracetamol, ibuprofeno). El padre, abuelo, tío 
y primo hermano paternos presentan síntomas simila-
res desde la niñez.

En la exploración física se aprecia la piel eritematosa, 
con aumento de temperatura local en manos y pies, de 
forma simétrica (Figura 1). Al tacto no aumenta el dolor 
referido por la paciente. Pulsos centrales y periféricos 
conservados. Obesidad generalizada (índice de masa 
corporal 23 kg/m2), sin otros hallazgos físicos destaca-
bles. Tensión arterial: 100/50 mmHg. 

Figura 1: Eritema difuso de localización en manos.

El hemograma, bioquímica general, VSG, ASLO, FR, 
C3 y C4 no mostraron alteraciones. Marcadores tumo-
rales: negativos. Ac ANA positivo con patrón moteado, 
título 1/80, con negativización en controles posteriores. 
Ac anti-DNA, ENAs y anti SCL-70 negativos. Velocidad 
de conducción nerviosa (VCN) sin alteraciones. Valo-
rada por Reumatología, repitiéndose de nuevo los mar-
cadores reumatológicos y capilaroscopia, sin eviden-
ciar otras patologías. 

Tras descartar patología secundaria, es diagnosti-
cada de eritromelalgia primaria familiar. Se inicia trata-
miento con ácido acetil salicílico aliviando parcialmente 
los síntomas descritos, por lo que se decide cambiar 
tratamiento con   antagonistas del calcio (nifedipino 5 
mg/día), consiguiéndose control de la sintomatología 
hasta la actualidad. Los familiares afectados reciben el 
mismo tratamiento (10-15 mg/día), presentando una 
respuesta similar.

La eritromelalgia es un síndrome que se caracte-
riza por episodios recurrentes de dolor, calor y enroje-
cimiento principalmente a nivel distal de extremidades 
inferiores, pudiendo afectarse también las superiores y, 
con menor frecuencia, el rostro y las orejas. La distri-
bución suele ser simétrica y los síntomas intermitentes 
(pudiendo, no obstante, ser continuos). (2,3)

Factores como el ejercicio físico, la posición declive 
de las extremidades y el calor ambiental pueden actuar 
como precipitantes, mejorando con la exposición al frío 
o inmersión de la zona afectada en agua fría. (2)

La eritromelalgia puede ser primaria o secundaria. La 
forma primaria es, en la mayoría de los casos, debida 
a una mutación en el gen SCN9A. Dicho gen codifica 
la subunidad alfa (Nav 1.7.) de los canales de sodio 
voltaje-dependientes que se expresan preferentemente 
en las neuronas de los ganglios de la raíz dorsal (par-
ticularmente nociceptores) y en  neuronas de los gan-
glios simpáticos. La mutación genera una ganancia de 
función que contribuye a una hiperexcitabilidad del no-
ciceptor (desencadenando dolor) y, por otro lado, a la 
alteración en la función de las neuronas simpáticas (ge-
nerando así los síntomas microvasculares como son el 
rubor  y  calor). (5,6)

Esta forma primaria puede ser clasificada a su vez en 
familiar (herencia autosómica dominante) o esporádica.  
Puede tener en ambos casos un inicio precoz, frecuen-
temente antes de los 10 años, o manifestarse más tar-
díamente en la edad adulta.

Entre las causas secundarias de eritromelalgia pode-
mos destacar: síndromes mieloproliferativos, discrasias 
sanguíneas, conectivopatías, enfermedades autoinmu-
nes, neuropatías, neoplasias e intoxicaciones. (5) El de-
but suele acontecer a una edad más tardía (a partir del 
tercer decenio). (3) En estas circunstancias el reconoci-
miento de los síntomas de eritromelalgia es fundamen-
tal ya que pueden ser la primera manifestación de una 
entidad grave como las ya referidas.
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El diagnóstico es fundamentalmente clínico, preci-
sando de una anamnesis y exploración física exhausti-
vas junto con exámenes complementarios destinados 
a la búsqueda de patologías responsables de formas 
secundarias. Dentro de las pruebas neurofisiológicas a 
realizar se incluirán aquellas que valoran la fibras ner-
viosas de mayor calibre (electromiograma y velocidad 
de conducción nerviosa)  y las que valoran las fibras 
nerviosas pequeñas. En estudios en adultos se ha de-
tectado la asociación de la eritromelalgia con la exis-
tencia de neuropatía de fibras pequeñas.(7) Descartadas 
las formas secundarias, se puede confirmar el diagnós-
tico de eritromelalgia primaria, como en el caso clínico 
expuesto, el cual catalogamos además de familiar, 
dada la afectación de varios familiares de primer grado, 
que presentan la misma sintomatología y respuesta al 
tratamiento que la paciente.(4). Ha sido solicitado estu-
dio genético que va a ser realizado en Genataq.

El manejo terapéutico de la eritromelalgia es com-
plejo, debiéndose  evitar factores desencadenantes ta-
les como calor ambiental y bipedestación prolongada. 
En pacientes con eritromelalgia secundaria, el trata-
miento de la enfermedad subyacente puede mejorar el 
cuadro. En la forma primaria existen múltiples opcio-
nes de tratamiento a considerar, con respuesta varia-
ble. Destacamos entre las opciones terapéuticas: ácido 
acetil salicílico,  beta-bloqueantes, bloqueadores de los 
canales de calcio (nifedipino, diltiazem), antidepresivos 
tricíclicos, gabapentina y opiáceos. (4,7). En nuestro caso 
se decidió iniciar tratamiento con ácido acetil salicílico 
y, al no remitir completamente el dolor junto con el resto 
de sintomatología, se sustituyó por nifedipino, consi-
guiéndose un excelente control clínico con esta medi-
cación, al igual que ocurrió en sus familiares.
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La Vox del Residente

Varón con fiebre y adenopatías. 

Peláez Cabrera M.J., Gallego Alcaide M.J.;,
Portero García N.M., Jiménez Fernández E.R.

Servicio de Pediatría. Hospital Juan Ramón Jiménez; Huelva.

Dir. Corresp.: Peláez Cabrera M.J.  marpelcab@gmail.com

 Resumen:  Paciente de diez años que consulta por fiebre en picos, adenopatía inguinal y sudoración noc-
turna de quince días de evolución, sin antecedentes de interés. No refiere contacto con anima-
les, viajes recientes, ni consumo de alimentos no procesados. La clínica persiste a pesar de tra-
tamiento antibiótico empírico. 

 Palabras clave: Fiebre; adenopatía; sudoración

 Abstract:  A ten years old child who displays fever, inguinal lymphadenopathy and night sweating for the 
last fifteen days, with no interesting medical history. He does not relate any contact with animals, 
recent travel abroad or non-processed food consumption. Symptoms persist in spite of having 
commenced empirically antibiotic treatment.

 Keywords:  Fever, adenopathy; sweating.

 

Vox Paediatrica 2014; XXI(1):76-78

Caso Clínico

Anamnesis
 Niño de diez años de edad, sin antecedentes fami-

liares y personales de interés; procedente de entorno 
urbano, que es derivado por presentar fiebre de hasta 
40ºC de quince días de evolución, que durante los pri-
meros días era mantenida y posteriormente aparece en 
picos de predominio vespertino con sudoración noc-
turna. Así mismo refiere dolor en miembro inferior de-
recho, que no imposibilita la deambulación. No convive 
con animales, suele ir al campo pero hace varios meses 
que no va. No consumo de productos no higienizados. 
No viajes recientes. No refiere pérdida de peso.

En la evaluación inicial, se objetiva un regular estado 
general; sin palparse adenopatías periféricas, salvo en 
la raíz del miembro inferior derecho, de consistencia 
blanda pero de tamaño aproximado de cinco centíme-

tros. No se observan lesiones cutáneas, salvo una en-
carnada en el primer dedo del pie izquierdo. A la palpa-
ción abdominal tan solo destaca una discreta espleno-
megalia no dolorosa.

Los datos de laboratorio iniciales incluyeron hemo-
grama y bioquímica normales, con VSG 46 mm/hora, 
mantoux 0 mm, perfiles hepáticos y tiroideo normales, 
Ig normales, a excepción de IgG 1721; ANA positivos 
(1/320). Y se obtuvieron muestras para la realización de 
serologías de agentes infecciosos y cultivos.

En las pruebas de imagen se comprobó la normali-
dad de la radiografía de tórax y en la ecografía abdo-
minal tan solo destacaba una ligera esplenomegalia sin 
lesiones focales y dos grandes adenopatías inguinales 
inferiores derechas de 5 y 4.5 cm de diámetro de ca-
racterísticas patológicas (engrosamiento e hipoecoge-
nicidad corticales). No hay adenopatías retroperitonea-
les, ni iliacas ni inguinales izquierdas. (Imágenes 1 y 2)

Equipo Coordinador: COORDINADORAS:
Gallego Alcaide Mª J., Peláez Cabrera Mª J., Portero García N.
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Imágenes 1 y 2: Ecografías de las adenopatías.

Ante la sospecha de infección bacteriana se inicia 
tratamiento con amoxicilina-clavulánico, sin remisión 
de la fiebre y abcesificación de la adenopatía; se decide 
entonces la realización de exéresis de la misma y es-
tudio anatomopatológico, donde se observaron forma-
ciones granulomatosas de tamaño variable que conte-
nían material necrótico fibrinoleucocitario en el centro 
sin evidentes células gigantes multinucleadas.

¿Qué antibiótico hubiera utilizado de primera 
elección?

 – Amoxicilina
 – Amoxicilina-clavulánico
 – Azitromicina.
 – Rifampicina.
 – Doxiciclina.

¿Se puede descartar alguna patología a priori?

 – Enfermedad por arañazo de gato.
 – TBC.
 – Brucelosis.
 – Fiebre botonosa mediterranea.
 – Ninguna.

A los diez días de la extracción de serologías, obte-
nemos su resultado, siendo negativas para VEB, CMV, 
VHS, VIH, toxoplasma, rickettsia, clamydia, coxiella, 
rosa de bengala y treponema pallidum. Obtenemos re-
sultado positivo para Bartonella Henselae a títulos de 
1/1280. Los hemocultivos, urocultivos y cultivo de ade-
nopatía fueron negativos. Con respecto a la anatomía 
patológica, teniendo en cuenta la morfología y los da-
tos clínicos, las alteraciones que se encontraron eran 
compatibles con enfermedad por arañazo de gato.

Por tanto, se inicio tratamiento con azitromicina (500 
mg cada 24 horas durante 5 días), desapareciendo la 
fiebre y la demás sintomatología al segundo día de tra-
tamiento. 

Soluciones
1ª pregunta: ante la falta de datos concluyentes en 

la serología, debido a la baja sospecha de enfermedad 
infecto contagiosa, y con el antecedente de una uña 
encarnada, el tratamiento empírico de elección debe 
cubrir gérmenes anaerobios, por eso se decidió la 

Tabla I: Diagnóstico diferencial de fiebre de origen desconocido.
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elección de una penicilina junto con un betalactámico. 
Solución: amoxicilina-clavulánico.

2ª pregunta: No debemos descartar ninguna pato-
logía infecciosa a priori. Ante un cuadro de fiebre de 
larga duración de origen desconocido, se debe realizar 
además de una anamnesis rigurosa, una analítica que 
incluya toda la batería de serologías disponibles, no pu-
diendo descartarse ninguna infección por improbable 
que nos haya parecido durante la entrevista y/o la ex-
ploración física. (Tabla 1).

Discusión
La enfermedad por arañazo de gato consiste en una 

infección bacteriana que cursa con inflamación de los 
ganglios linfáticos y se suele contraer a consecuencia 
de un arañazo, lametón o mordedura de gato. Más del 
90% de las personas que la contraen han estado pre-
viamente en contacto con gatos o cachorros de gato. 
El agente etiológico habitual es Bartonella henselae. La 
mayoría de los pacientes con un cuadro típico experi-
mentan resolución gradual de los síntomas incluso sin 
tratamiento antimicrobiano específico, aunque es cierto 
que en un pequeño porcentaje de casos se produce 
enfermedad diseminada, pudiendo dar lugar a compli-
caciones graves

La mayoría de las personas que contraen una enfer-
medad por arañazo de gato recuerdan contacto con 
gatos, aunque no suelen recordar haber recibido un 
arañazo o una mordedura de gato. Varios días después 
de haber recibido el arañazo o la mordedura se desa-
rrolla una ampolla o bultito, que se puede confundir con 
la picadura de un insecto. Este bultito o ampolla recibe 
el nombre de lesión de inoculación (una herida en el 
lugar por donde la bacteria entra en el cuerpo) y suele 
aparecer en brazos, manos, cabeza o cuero cabelludo. 
Se trata de lesiones que suelen ser indoloras.

Habitualmente, en un período de un par de semanas 
tras la recepción del arañazo o de la mordedura, uno 
o más ganglios linfáticos próximos al área de la lesión 
de inoculación se inflaman y se vuelven sensibles o do-
lorosos.

Los ganglios linfáticos que se inflaman más a menudo 
son los de la axila y los del cuello, aunque en los casos 
en que la lesión de inoculación se encuentra en la pierna, 
se suelen inflamar los ganglios linfáticos de la ingle. Su 
diámetro oscila entre poco más de 1 y 5 cm y pueden 
estar rodeados por un área inflamada bajo la piel. 

En la mayoría de los niños que padecen una enfer-
medad por arañazo de gato, la inflamación de los gan-
glios linfáticos es el síntoma principal y se suele tratar 
de una enfermedad leve. Otros síntomas generales que 
también se pueden presentar son: fiebre, astenia, pér-
dida del apetito, dolor de cabeza, erupciones, dolor de 
garganta y malestar general.

Pueden ocurrir casos atípicos, aunque no son fre-
cuentes. En estos casos, la enfermedad por arañazo 

de gato puede cursar con infecciones de hígado, bazo, 
huesos, articulaciones o pulmones, o con fiebre alta 
persistente no asociada a otros síntomas.
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Enfermedades de la piel: 
Un reto para el ojo clínico.

Rojas Recio B., Villar Galván V., Santiago Arribas L., Macías Pingarrón J.A.
Servicio de Pediatría. Hospital Materno-Infantil de Badajoz.

Dir. Corresp.: Rojas Recio B. brojasrecio@gmail.com 

 Resumen:  Niño de 5 años con lesiones cutáneas de un mes de evolución. Sólo refiere leve prurito. Diag-
nosticado de varicela, en tratamiento con antihistamínicos. Exploración física: lesiones  papu-
lomatosas, eritemato-violáceas, bien delimitadas, en tronco, cara y raíz de miembros. Algunas 
lesiones descamadas y otras en fase costrosa. A nivel inguinal pequeñas adenopatías. 

Palabras clave: Pitiriasis liquenoide et varioliforme aguda, Enfermedad de Mucha-Habermann

  Title: Skin diseases: A challenge for the clinical eye.

 Abstract:  5 year old boy with skin lesions of one month duration. He only refers  itching. He was diagno-
sed with chickenpox, in treatment with antihistamines. Physical examination: erythematous-vio-
laceous  papular lesions, well demarcated;  in trunk, face and root members. Some scaly and  
crusted lesions. Small lymph nodes in groin.

 Keywords:  pityriasis lichenides et varioliformis acute, Mucha-Habermann disease

Vox Paediatrica 2014; XXI(1):79-81

Caso Clínico
Niño de 5 años de edad que presenta lesiones cu-

táneas de un mes de evolución, de inicio en tronco y 
posterior migración a región facial (Figuras 1 y 2).  No 
refiere fiebre ni otra sintomatología, salvo leve prurito. 
Al inicio del cuadro fue diagnosticado de varicela, pero 
las lesiones han persistido en el transcurso del tiempo. 
Únicamente ha seguido tratamiento con antihistamíni-
cos. No existen antecedentes personales ni familiares 
de interés. Niega contacto con animales e infeccio-
nes recientes. En la exploración física podemos apre-
ciar numerosas lesiones de tipo papulomatosas, eri-
temato-violáceas,  bien delimitadas, que se extienden 
por tronco (donde prácticamente no hay superficie libre 
de lesiones), cara y raíz de miembros. No se encuen-
tran afectadas ni palmas, ni plantas ni cuero cabelludo. 
Varias lesiones presentan descamación, y otras se en-
cuentran en fase costrosa, sin aspecto de sobreinfec-
ción. A nivel inguinal se palpan pequeñas adenopatías 
de no más de 1 cm de diámetro. El resto de la explo-

ración es normal.

1 Respecto al caso descrito, señale la respuesta 
verdadera:

a) Corresponde a un cuadro de varicela prolongada, 
por lo que no hay que darle más importancia y sólo 
precisa tratamiento sintomático.

b) Se trata de una dermatitis herpetiforme, que fre-
cuentemente está asociada a la enfermedad celíaca; 
por lo que debemos realizar serología celíaca y retirar 
el gluten tras su confirmación, con lo que se resolverá 
el cuadro.

c) Las lesiones que presenta el paciente no son por 
varicela, sino por una reacción al antihistamínico, y se 
resolverán al retirarlo.

d) Se trata de una infección por parásitos. Debemos 
reinterrogar al paciente insistiendo en el contacto con 
animales o estancias en zonas verdes, e instaurar tra-
tamiento específico.

Equipo Coordinador: COORDINADORAS:
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e) Ninguna es correcta.
Respuesta correcta e)

Figura 1

Figura 2

La varicela se caracteriza por presenta lesiones 
(pápulas, vesículas, pústulas) en distinto estadio, dis-
tribuidas por todo la superficie corporal, incluido cuero 
cabelludo y mucosas. El prurito es el síntoma por ex-
celencia, y puede variar en intensidad desde leve a se-
vero. Por este motivo son frecuentes las lesiones por 
rascado con sobreinfección bacteriana. Aparece en 
brotes epidémicos, de forma que es relativamente sen-
cillo identificar el foco de contagio. La duración es de 
unos 10 días de media desde que aparece la primera 
lesión, aunque puede ser más prolongada en inmu-
nodeprimidos (incluso 3 semanas). Tras la infección 

queda una inmunidad permanente.
La dermatitis herpetiforme suele aparecer a partir 

de la segunda década de la vida. Aunque es de curso 
crónico, las lesiones son fundamentalmente vesículas 
y/o ampollas que se caracterizan por ser intensamente 
pruriginosas. Su distribución suele ser simétrica y ge-
neralizada, pudiendo afectar a palmas y plantas.

La lesión por excelencia en las reacciones de hiper-
sensibilidad es el habón, no la pápula. No es habitual 
que en este tipo de procesos las lesiones sean violá-
ceas ni descamativas, y no suelen presentar una limita-
ción tan clara en su distribución corporal.

Las parasitosis cutáneas son difíciles de diagnosti-
car por el gran polimorfismo en cuanto a lesiones cutá-
neas que pueden presentar. Las más frecuentes como 
escabiosis y pediculosis están  bien definidas. No es 
frecuente que se den casos aislados, y generalmente 
existe una vía de contagio identificable (animales, con-
tacto con otros pacientes infectados, fómites…)

Se extraen hemograma, bioquímica y coagulación, 
con resultados normales (incluida PCR de 1,4 mg/l).  
La serología celíaca es negativa. En cuanto a la inmu-
nomicrobiología fue negativa para mycoplasma pneu-
moniae, chlamydia pneumoniae, VHA, VHB y VHC. Se 
detectó IgG positiva a VEB y parvovirus B19, pero en 
ambos casos la IgM fue negativa.

Es valorado por Dermatología, y ante la sospecha 
de pitiriasis liquenoide aguda se realiza biopsia cutánea 
para estudio histológico.

El diagnóstico se confirma con el  resultado de la 
anatomía patológica, donde se observa epidermis ul-
cerada, con degeneración vacuolar con queratinocitos 
apoptóicos en la unión dermoepidérmica, y en la der-
mis superficial un infiltrado linfocitario perivascular.

2 ¿Cuál es el tratamiento de la pitiriasis lique-
noide et varioliforme aguda (PLEVA)?

a) No existe ningún tratamiento eficaz.

b) Sólo hay iniciar tratamiento en los casos graves 
con afectación severa del estado general, siendo de 
elección los macrólidos vía intravenosa.

c) Debe instaurarse tratamiento inmunosupresor en 
cualquier caso.

d) Al ser una entidad benigna con tendencia a la au-
torresolución no es necesario ningún tratamiento salvo 
el sintomático, aunque se han comprobado resultados 
satisfactorios con corticoides, tetraciclinas, macrólidos 
y metotrexate.

e) Al ser una patología de mal pronóstico con alta 
probabilidad de malignización el tratamiento debe rea-
lizarse siempre por el dermatólogo.

Respuesta correcta: d)

Tras el diagnóstico se inicia tratamiento con Eritro-
micina vía oral a 40mg/kg/día  en dos dosis diarias du-
rante 3 semanas (4 días más de lo que tardaron las 
lesiones en resolverse), y tratamiento antihistamínicos 
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según clínica. Progresivamente las lesiones se desca-
man y desaparecen, dejando en las zonas afectadas 
máculas hiperpigmentadas. No ha vuelto a presentar 
brotes en los meses posteriores.

Discusión
Descrita por Neisser y Jadassohn a finales del siglo 

XIX ¹, la pitiriasis liquenoide es una dermatosis adquirida 
poco frecuente, con cierto predominio en el sexo mas-
culino y los meses de invierno ². Existen dos formas di-
ferenciadas, aguda y crónica, más por el tipo de lesión 
que por su cronicidad: la pitiriasis liquenoide et vario-
liforme aguda o PLEVA, descrita por Mucha y Haber-
mann (por lo que también se la conoce como enferme-
dad de mucha Haberman); y la pitiriasis liquenoide cró-
nica, descrita por Juliusberg. Existe además, una forma 
de PLEVA severa denominada  Enfermedad febril y úl-
ceronecrótica de Mucha Habermann (EFUNMH), con 
peor pronóstico ³,4. 

Aunque se han postulado numerosas hipótesis su 
etiología sigue siendo desconocida. Entre las más des-
critas en la bibliografía se encuentran la hipersensibili-
dad a tóxicos y/o productos químicos y las infecciones 
como VEB, mycloplasma, VIH, toxoplasmosis, etc.

El cuadro clínico de la PLEVA se caracteriza por apa-
rición de múltiples pápulas eritematodescamativas y 
violáceas, que evolucionan a erosiones costrosas, con 
necrosis central. Por norma aparecen en tronco, cara y 
miembros; respetando cuero cabelludo, palmas y plan-
tas. Habitualmente son asintomáticas o producen pru-
rito leve; aunque pueden acompañarse de clínica sis-
témica como fiebre o febrícula, adenopatías, astenia, 
artralgias y afectación del estado general. De curso be-
nigno y autolimitado, las lesiones pueden tardar varias 
semanas en resolverse, dejando frecuentemente cica-
trices varioliformes hiperpigmentadas. Los brotes son 
frecuentes y pueden sucederse durante años tras el 
primer cuadro. En contraposición, la forma crónica no 
suele presentar necrosis ni cicatrización. Sin embargo, 
no son raros los casos que se encuentran a caballo en-
tre ambas formas.

Mención especial precisa la EFUNMH, considerada 
como una variante grave e infrecuente, que comienza 
como una PLEVA que progresivamente se va exten-
diendo, hasta encontrarse afectada la práctica totalidad 
de la superficie corporal, y que frecuentemente asocia 
fiebre elevada y otros síntomas generales del tipo de 
artromialgias, gastrointestinales y del sistema nervioso. 
En estos casos la mortalidad es de hasta un 25%, aun-
que en niños no se ha descrito ningún caso mortal.

Respecto al diagnóstico, frecuentemente se diag-
nostica erróneamente como varicela (por la similitud de 
las lesiones en estadios iniciales); fenómeno que se ve 
reforzado por el importante desconocimiento de esta 
patología, que provoca que no suela contemplarse 
como diagnóstico de sospecha en la evaluación ini-
cial de estos pacientes. La confirmación se realiza me-

diante biopsia cutánea. En el estudio histológico son 
característicos los infiltrados linfocitarios perivasculares 
en dermis superficial, los queratinocitos apoptósicos y 
el edema intra e intercelular. Con la inmunofluorescen-
cia se ponen de manifiesto linfocitos CD8 y CD4, en las 
formas aguda y crónica respectivamente.

Son estos hallazgos los que hacen que hoy en día 
esta entidad se considere una enfermedad linfoprolife-
rativa, más que un proceso inflamatorio.

Entre los diagnósticos diferenciales más habitua-
les cabe destacar la varicela, la papulosis linfomatoide 
(característicamente presenta linfocitos atípicos y es 
CD30+), la dermatitis herpetiforme, las reacciones por ar-
trópodos, las vasculitis cutáneas de pequeños vasos, el 
eritema multiforme, y los exantemas virales y por drogas.

Finalmente, el tratamiento es todo un reto, ya que al 
desconocer su etiología no existe ningún tratamiento 
establecido5.  En la literatura están descritos resultados 
satisfactorios con corticoides, tetraciclinas y macrólidos 
(principalmente eritromicina por sus propiedades antiin-
flamatorias, como alternativa a las tetraciclinas en la po-
blación pediátrica). También está descrito el uso de me-
totrexate6, sobre todo para casos persistentes y/o re-
cidivantes; y los rayos UVA7 (aunque su empleo queda 
bastante restringido por su potencial cancerígeno).
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Neurofibromatosis tipo 1. Nuestra casuística

Autor(es): A.B. López Mármol, E. Mateo Guerrero, D. 
Trassierra Molina, E. López Laso, R. Camino León, M.J. Peña 
Rosa, A.M. Collantes Herrera, M.E. Mateos González
Centros: Hospital Universitario Reina Sofía, Córdoba

Introducción: La neurofibromatosis tipo 1 (NF1) es una 
enfermedad genética, progresiva y multisistémica, con 
afectación predominante de la piel y el sistema nervioso. 
Se debe a mutaciones del gen NF1 localizado en el cro-
mosoma 17q11.2 que provoca la alteración de la proteína 
neurofibromina.

Es una enfermedad autosómica dominante, con expre-
sividad y penetrancia variables aunque hasta un 50% de 
los casos son esporádicos debidos a mutaciones de novo.

Objetivo: Analizar la clínica y la radiología de los pa-
cientes afectos de NF1.

Material y Métodos: Estudio descriptivo retrospectivo 
de 80 historias clínicas de niños entre los 7 y 17 años con 
sospecha diagnóstica de NF1 en seguimiento por la uni-
dad de neuropediatría en los últimos 10 años.

Resultados: Se obtuvieron un total de 55 pacientes 
que cumplían criterios de NF1, el 54,3% varones y el 
45,5% mujeres. La herencia fue de origen materno en el 
45,5%, paterno en el 9,1% y el 40% casos de novo. Las 
manchas café con leche fueron de presentación cons-
tante, asociadas a efélides en el 80% y a nódulos de Lisch 
en el 60% siendo las edades medias de aparición de estos 
signos clínicos de 6 y 6,5 años respectivamente. El 40% 
presentaron neurofibromas, de los cuales el 20% fueron 
plexiformes. En cuanto a alteraciones óseas el 32,7% pre-
sentó escoliosis y el 9% displasia de tibia. El 32,7% pre-
sentó cefalea, el 3% crisis convulsivas y el 10% HTA. En lo 
referente a las pruebas de imagen en el 49% se evidenció 
vacuolización de la mielina y en el 18% se evidenciaron la 
presencia de tumores de los cuales el 9% correspondió a 
gliomas del nervio óptico.

Conclusiones: La NF1 es una enfermedad multisisté-
mica y por su carácter evolutivo, obliga a efectuar contro-
les periódicos. Las manchas café con leche son una mani-
festación constante, por lo que su presencia debe alertar 
al pediatra para la búsqueda de otros criterios clínicos de 
la enfermedad.

Nuestra casuística muestra la heterogeneidad clínica y 
la impredecible evolución de esta enfermedad, por lo que 
es fundamental un exhaustivo control clínico, realizando 
exámenes complementarios cuando sea preciso.

Una nueva familia afecta de enfermedad de Steinert 
diagnosticada a raíz del recién nacido.

Autor(es): A.B. López Mármol, J. Roldán Abad, M.D.P. 
Priego Ruíz, N. Sancho Montero, N. Saldaña García, M.A. 
Pino Gálvez, M.J. Comino Monroy, J. Guzmán Cabañas, I. 
Mínguez Otero
Centros: Hospital Universitario Reina Sofía, Córdoba

Introducción: La distrofia miotónica congénita es una 
enfermedad multisistémica debida a amplificación de tri-
plete CTG situado en el cromosoma 19q3, con herencia 
autosómica dominante, expresividad variable y penetrancia 
casi completa. Su incidencia es de 1/8000 recién nacidos.

Se presenta en el neonato como hipotonía generali-
zada, displejia facial, alteraciones en la respiración y en 
la succión-deglución. La transmisión en la mayoría de los 
casos es por vía materna aunque en el momento del parto 
la madre parezca asintomática.

Caso clínico: Recién nacido a término de peso ade-
cuado para la edad gestacional, parto inducido a la 38 
semana por rotura prematura de membranas de 56 ho-
ras, finaliza en cesárea por no progresión. Apgar 2/4/6 
resaltando la gran hipotonía, ausencia de movimientos es-
pontáneos y la bradicardia que requieren reanimación tipo 
V (masaje cardiaco+ventilación+dos dosis de adrenalina 
intratraqueal).

Exploración física: Hipotonía con actitud de libro 
abierto, facies miopáticas, escasos movimientos espontá-
neos con respuesta a estímulos débil, reflejos de prensión 
palmar y plantar presentes pero débiles y Moro abolido. 
Resto de la exploración física normal.

Pruebas complementarias: Radiografía de tórax sin 
alteraciones salvo diafragma en sexta-séptima costilla. 
Analítica: no se aprecian datos de hipoxia perinatal, pre-
sentando valores de CPK discretamente elevados. Eco-
grafía cerebral: parénquima estructurado, cavum posterior 
y anterior abiertos con algunas hiperecogenicidades peri-
ventriculares inespecíficas. Electroencefalograma normal.
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A las 12 horas de su ingreso se retira la ventilación me-
cánica pasándose a CPAP por escaso esfuerzo respirato-
rio, sin distrés respiratorio pero precisando presión positiva 
intermitente, apreciándose un llanto peculiar débil y ronco.

Ante la sospecha de enfermedad neuromuscular, se de-
cide realizar estudio genético dirigido de Distrofia Miotónica 
de Steinert tanto de la paciente como de la madre. En am-
bos casos se detectaron tripletes CTG en rango patológico.

Conclusiones: En el recién nacido es importante el 
diagnóstico precoz de la distrofia miotónica para esta-
blecer el adecuado seguimiento. Debemos realizar estu-
dio genético ante recién nacidos hipotónicos de causa no 
aclarada amplificando el estudio a la familia por la implica-
ción a la hora de plantear nuevos embarazos.

El síndrome de celulitis- adenitis por Estreptococo del 
grupo B, una forma poco frecuente de sepsis tardía.

Autor(es): M.C. Bustamante Liñán, M.J. Gallego Alcaide
Centros: Hospital Juan Ramón Jiménez, Huelva

Introducción: La infección por Estreptococo del grupo 
B es la principal causa de sepsis neonatal con una ele-
vada mortalidad y morbilidad en neonatos y lactantes de 
corta edad. La infección neonatal tardía se manifiesta más 
frecuentemente mediante formas invasivas como sepsis ó 
meningitis, quedando en un segundo plano otras formas 
de presentación más localizadas como en el síndrome de 
celulitis-adenitis por Estreptococo del grupo B, no por ello 
de menor gravedad ya que se asocia a una incidencia de 
afectación del sistema nervioso central en torno a un 35%.

Casos clínicos: Se presentan dos casos clínicos de 
lactantes de menos de dos meses de edad, que comien-
zan con mal estado general, seguidos de una tumefac-
ción de partes blandas submandibular y signos de dificul-
tad respiratoria, de muy rápida evolución, que precisan 
ingreso en unidad de cuidados intensivos. Se realiza eco-
grafía de la zona con importante engrosamiento difuso del 
tejido celular subcutáneo del área cervical. Hemocultivos 
positivos para S. agalactiae. Líquido cefalorraquídeo de 
características normales. Se inicia triple tratamiento anti-
biótico intravenoso con buena respuesta ,evolución favo-
rable y asintomáticos al alta.

Conclusiones: Estreptococo del grupo B es el princi-
pal agente causal de sepsis neonatal y meningitis.

El síndrome de celulitis adenitis es una forma poco fre-
cuente de presentación, en la que es necesario realizar 
estudio del líquido cefalorraquídeo para poder descartar 
afectación del sistema nervioso central, y llevar a cabo un 
tratamiento correcto.

La celulitis se ha descrito como un indicador de infección 
sistémica por Estreptococo del grupo B en neonatos y en 
ocasiones puede constituir el único signo de bacteriemia.

De gran importancia es una sospecha y por tanto un 
diagnóstico y tratamiento precoces, para evitar secuelas y 
en algunos casos muerte neonatal o lactantes.

Hipoglucemia neonatal de difícil manejo
Autor(es): M.I. Gálvez Aguilar (1), L. Acosta Gordillo (1), R. 
Espino Aguilar (2), J. Casanovas Lax (1)
Centros: (1)H.U. Ntra. Sra. de Valme, (2)H.U. Ntra Sra. de 
Valme

Caso Clínico: Recién nacida. Parto a las 37 semanas. 
Macrosona. Madre y abuela materna con diabetes e hi-
poglucemias. En primeras horas de vida presenta temblor 
e hipotonía, evidenciándose glucemia de 23mg/dL, que 
no responde con alimentación oral. Ingresa en neonatolo-
gía. Difícil control glucémico, precisa aportes máximos de 
glucosa iv y alimentación por sonda nasogástrica(SNG). 
El estudio protocolizado (hemograma, bioquímica, lactato 
y amonio, gasometría, orina, ecografía abdominal y cere-
bral, hormonas tiroideas, GH, cortisol, insulina y péptido 
C, RMN cerebral), es normal salvo insulina y péptido C ele-
vados. Se sospecha de hiperinsulinismo congénito(HC), 
inicia tratamiento con Diazóxido con buena respuesta 
clínica y en control glucémico. Se solicita estudio gené-
tico, donde aparece mutación en receptor de sulfonilureas 
pancreáticas, que también se objetiva en madre y abuela. 
Se suspenden aportes de glucemia iv en la segunda se-
mana de vida y comienza a comer por boca, es alta a las 
4 semanas de vida. Vuelve a consultar una semana más 
tarde por decaimiento y rechazo de alimentación, con glu-
cemia capilar de 21mg/dL. Una vez estabilizada la situa-
ción inicial se reajusta la dosis de Diazóxido y se pauta 
SNG a débito continuo. Es alta a los 64 días de vida con 
alimentación oral, y SNG por la noche. A los 5 meses se 
objetiva en RMN de control dilatación ventricular y atro-
fia córtico-subcortical, la evolución posterior fue favorable. 
Actualmente (3.5 años) el desarrollo psicomotor y ponde-
roestatural son normales, controles glucémicos buenos, 
Diazóxido en retirada.

Discusión: El HC es la causa más frecuente de hipo-
glucemia neonatal persistente. Se debe a mutaciones en 
genes codificantes del canal de potasio dependiente de 
ATP o enzimas de la célula beta-pancreática. Dando lugar 
a una inapropiada liberación de insulina. La hipoglucemia 
mantenida da lugar a secuelas neurológicas graves hasta 
en el 45% de los casos, la mayoría irreversibles.

En el diagnóstico diferencial debemos incluir:
 – Enfermedades de depósito: visceromegalias.
 – Alteración metabolismo de hidratos de carbono (ga-
lactosemia): mala tolerancia alimenticia.

 – Alteración en aminoácidos y ácidos grasos: acidosis, 
cetonuria y cetonemia.

 – Panhipopituitarismo: alteraciones hormonales múlti-
ples.

 – Administración exógena de insulina: no aumento de 
péptido C.

 – Enfermedades sistémicas (sepsis, shock…).

Alteraciones fenotípicas y anemia neonatal: un cua-
dro con diagnóstico final poco frecuente.

Autor(es): M.J. Gallego Alcaide (1), M.C. Bustamante Liñán 
(1), M.J. Peláez Cabrera (1), N.M. Portero García (1), B. 
García-Rowe López (1), C.F. Feliu Serrano (2)
Centros: (1)J.R. Jiménez, (2)J.R. Jiménez

La anemia de Blackfan Diamond es una entidad poco 
frecuente; se trata de una hipoplasia congénita selectiva 
de la serie roja, hiporregenerativa y sin compromiso del 
resto de series. Los signos y síntomas son similares a otro 
tipo de anemia, y hasta en un 40% tienen alteraciones en 
cara, cabeza y manos (en especial los dedos pulgares), 
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incluso alteración de órganos. Habitualmente su diagnós-
tico es antes del año de edad. Puede tener causa gené-
tica conocida, pero la mayoría de las veces se desconoce 
su etiología.

Presentamos el caso de un niño que ingresa en la UCIN 
a las pocas horas de vida por presentar hipoglucemia, y 
en su exploración física destaca decaimiento, palidez, hi-
potermia, quejido y polipnea leves, sospechándose un 
cuadro de shock, y alteración en la formación de dedo 
pulgar izquierdo. En el hemograma al ingreso se objetiva 
una hemoglobina de 5.4 g/dl y un hematocrito de 15.4%, 
con resto de series normales. En el estudio de hemato-
logía se descarta hemólisis y se observa un número bajo 
de reticulocitos (23.9x10e9/l). Tras trasfundir, en controles 
posteriores se observa aumento de reticulocitos y de las 
cifras de hemoglobina y hematocrito.

Se realiza estudio genético, no encontrándose altera-
ciones ni mutaciones en los principales genes implicados 
en el trastorno sospechado.

Tras su estabilización y alta es derivado a consulta ex-
terna de Hematología, donde es tratado con transfusiones 
de hematíes de forma periódica. Cumple muchos criterios 
de la anemia de blackfan diamond: diagnóstico antes del 
año de edad, anemia macrocítica sin otras citopenias sig-
nificativas, actividad ADA aumentada, anomalías congéni-
tas asociadas y hemoglobina fetal aumentada.

Conclusiones: -Es un tipo de anemia poco frecuente, de 
diagnostico antes del año de edad, con asociación a alte-
raciones fenótipicas congénitas que apoyan el diagnóstico.

-El diagnóstico diferencial debe realizarse con la eritro-
blastopenia transitoria de la infancia y con otras anemias 
de causa hemolítica.

-La etipatogenia aún no está descrita, aceptándose ac-
tualmente una alteración intrínseca de las células precur-
soras de la serie eritroide.

-El tratamiento de elección actual son los corticoides, y 
está en ensayo el trasplante de M.O.

Estudio Genético del Síndrome de Down en Extremadura
Autor(es): M. Capataz Ledesma (1), R. Rodríguez López 
(2), J.M. Carbonell Pérez (2), E. Galán Gómez (1), J. Saenz 
Hurtado (2), M. Sánchez Gutiérrez (2)
Centros: (1)Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil, 
Badajoz, (2)Hospital Universitario Infanta Cristina, Badajoz

Introducción: La prevalencia del síndrome de Down 
(SD) en Extremadura fue del 0,05% en 2005. Esta aneu-
ploidía es debida a una distribución incorrecta de los cro-
mosomas homólogos durante la meiosis. El 95% de los 
casos de SD se deben a una trisomía libre del cromosoma 
21 y sólo el 4% son debidos a una translocación homó-
loga o heteróloga (13q,14q, 15q o 22q) del cromosoma 
21, de los cuales un 1% son de origen familiar.

Pacientes y métodos: Entre 2007-2009 se practi-
caron pruebas moleculares para screening temprano de 
aneuploidias en 149 de 600 embarazos. Se llevaron a 
cabo 6 estudios citogenéticos postnatales y 6 estudios 
prenatales en individuos de tres generaciones pertene-
cientes a una familia portadora de una translocación hete-
róloga. El ADN obtenido a partir de 3 muestras prenatales 
y 2 postnatales relacionados fue amplificado para valorar 

7 marcadores genéticos hipervariables en el cromosoma 
21 mediante técnicas QF-PCR.

Resultados: Hemos identificado una familia portadora 
de la translocación t (14; 21) con 5 afectados por SD, 9 
portadores no afectados y 5 abortos. La definición de 
marcadores asociados al cromosoma 21translocado en 
un individuo afectado, reveló composición genética idén-
tica excepto por el fragmento situado más distalmente. El 
tercer cromosoma 21 (paterno) difería en todos los marca-
dores con los dos previos. El pedigrí identificó un conjunto 
de personas con posible riesgo de engendrar hijos con 
síndrome de Down.

Conclusiones: El origen de la trisomía 21 fue materna, 
pero la doble recombinación en la meiosis I genera un in-
tercambio de material genético translocado, excepto en la 
región más telomérica, antes de la distribución incorrecta 
de cromosomas 21 homólogos en la meiosis II. Nuestros 
resultados identifican un mecanismo inusual de doble re-
combinación del cromosoma extra y exponer la diversidad 
de la causa etiológica.

Crisis comicial en un lactante, debut de la 
Glucogenosis tipo III.

Autor(es): M. Capataz Ledesma, A. Márquez Armenteros, 
L. Santiago Arribas, B. Rojas Recio, B. Palomino Vasco, Y. 
García García, M.D.C. Prieto Zazo, E. Galán Gómez
Centros: Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil, 
Badajoz

Introducción: Las glucogenosis son entidades poco 
frecuentes, pero debe sospecharse en todo paciente con 
retraso ponderoestatural, hepatomegalia, hipoglucemia, 
alteración del tono muscular y/o alteraciones en el estudio 
metabólico. El diagnóstico temprano, permite realizar un 
tratamiento precoz y mejorar el pronóstico.

Caso clínico: Niña de 4 meses que ingresa por crisis 
comicial. Afebril. No vómitos.

AP: Embarazo controlado. Diabetes gestacional en tra-
tamiento con dieta. Parto eutócico a término. Pruebas de 
talón se detecta tripsina inmunorreactiva dudosa (test de 
sudor negativo, estudio de mutaciones negativo). Otoemi-
siones normales. Lactancia mixta. Bien vacunada. Bron-
quiolitis a los 4 meses de edad.

Exploración física: Peso 7,2 kg Afebril. Buen estado 
general, fenotipo normal. Abdomen prominente, hepato-
megalia de 2-3cm. ACR: Soplo sistólico II/VI. Neurológico 
normal. Resto sin hallazgos.

Pruebas complementarias: 
- Gasometría capilar, Hemograma, coagulación, carni-

tina, acilcarnitinas, Hormonas tiroideas, metabolismo del 
hierro, IgE alimentos, Ácido úrico: normales.

- Cuerpos cetónicos en sangre,Serología vírica y au-
toinmunidad negativos.

- Bioquímica: Glucosa 33mg/dl, GOT 389UI/l, GPT 
345UI/l, LDH 1108UI/l, TGC 400mg/dl. GGT normal. CPK 
385UI/l.

- Ecografía cerebral y abdominal, Electroencefalo-
grama: normales.

- Biopsia hepática: tejido hepático normoarquitectural 
con leve extensión fibrosa portal y citoplasmas de hábito 
vegetal.
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- Sobrecarga oral de glucosa: aumento glucemia, lác-
tico normal.

- Prueba de glucagón en ayuno (4 hs): elevación 
glucemia,láctico<1mm/l.

- Ecocardiografía: miocardiopatía hipertrófica.
- Interconsulta a oftalmología: sin hallazgos
- Interconsulta a Genética: pendiente de resultados.
JC: Glucogenosis tipo III
Evolución: Se inicia alimentación enteral mediante to-

mas frecuentes, asociando almidón de maíz crudo, pre-
sentando buena respuesta clínica y normalización de pa-
rámetros analíticos, persistiendo la afectación cardiológica.

Conclusiones: Las glucogenosis, son enfermedades por 
depósito de glucógeno, principalmente hígado y músculo.

La glucogenosis tipo III, es causada por la ausencia de 
la amilo-1,6-glucosidasa.

En niño pequeño se manifiesta con hepatomegalia , hi-
poglucemia con cetosis, hiperlipidemia y retraso ponderal.

Suele asociar cardiomiopatía hipertrófica.
La hipoglucemia poco intensa, tolerando periodos de 

ayuno prolongados.
El diagnóstico se hace por determinación de la activi-

dad enzimática hígado o músculo.
El objetivo es prevenir la hipoglucemia, mediante co-

midas frecuentes ricas en hidratos de carbono, junto a la 
administración de almidón de maíz crudo o infusión noc-
turna de glucosa.

Hemofilia B, a propósito de un caso
Autor(es): A. Marín Cassinello (1), M.D.C. Cuadrado 
Caballero (2), C. Encabo Gil (3), A. García Carrasco (3), M. 
Moreno Prieto (3)
Centros: (1) (2) (3) Hospital Universitaro Virgen de la 
Macarena, Sevilla

Introducción: La hemofilia B es una enfermedad rara, 
recesiva ligada al cromosoma X, producida por el déficit 
del factor IX de la coagulación (F IX).

Objetivo: Estudio de la hemofilia B a propósito de un 
caso estudiado en nuestro centro terciario.

Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo 
de la forma de presentación de un caso clínico. Revisión 
de la literatura.

Resultados: Lactante varón de 7 meses, consulta por 
presentar gran hematoma en muslo anterior derecho y 
pico febril aislado de 38ºC. Vacunación hacía 3 días, 2 in-
yecciones sobre muslo derecho y 1 sobre izquierdo. AAFF: 
madre y padre sanos, de 41 y 46 años. AAPP: amniocen-
tesis normal. RNAT, cesárea por fallo de inducción. Tras 
la vacuna de los 2 meses aparecen tumoraciones bilate-
rales autolimitadas. EF: buen estado general, hematoma 
de 9 x 10 cm de tamaño, rojo-violáceo, duro, tumefacto, 
a tensión, no doloroso a la palpación, no signos inflamato-
rios. Pruebas complementarias a destacar: Hemograma: 
Hb 8,3g/dL. Coagulación: TTPA 100 sg, que corrige a 31 
sg con pool deplasma normal. Repetido en 2ª muestra se 
confirma y se analizan los FFCC de la vía intrínseca: 8.7 
% de F IX. Ecografía doppler: colección hipercogénica de 
68 x 37 mm, flujo conservado, compatible con hematoma. 
JC: Hemofilia B leve. Tratamiento: traslado a Unidad de 
Referencia de Hemofilia para infusión de F IX.

Discusión: En nuestro caso llama la atención que no 
existía nadie afecto en la familia y que la vacunación pro-
dujera tal hematoma. La gravedad de la hemofilia depende 
del nivel de F IX deficiente. En el niño existen 2 periodos 
de aumento del nivel del FIX: los 5 primeros años y la pu-
bertad. Diagnóstico diferencial en lactantes con clínica he-
morrágica grave: enfermedad de Von Willebrand, déficit 
de vitamina K, trombocitopenia, trastornos graves de la 
función plaquetaria, hemofilia. Tratamiento: reposición del 
FIX (infusión repetida de concentrado de F IX o plasma 
fresco congelado). La terapia génica supone la forma de 
curación y evitaría el desarrollo de anticuerpos inhibidores 
del FIX. El diagnóstico temprano evitará el desarrollo de 
discapacidades en la edad adulta.

Eosinofilia y cuadro digestivo: 
importancia de la anamnesis

Autor(es): J. Sánchez Caballero, E. Mateo Guerrero, J. 
Rumbao Aguirre
Centros: Hospital Universitario Reina Sofía, Córdoba

Introducción: Ante la detección de eosinofilia, dispo-
nemos de muchos exámenes complementarios para su 
estudio etiológico. A pesar de ello la anamnesis sigue 
siendo clave para orientar el diagnóstico y seleccionar la 
prueba complementaria más rentable, evitando estudios 
innecesarios.

Cuadro clínico: Paciente de 13 años que presenta dia-
rrea de una semana de evolución. No tiene antecedentes 
personales ni familiares de interés. No contacto con ani-
males. La exploración física inicial es normal. Exploracio-
nes complementarias: Coprocultivo: negativo. Parásitos 
en heces: negativos. Bioquímica y orina normal.

Estudio inicial de diarrea prolongada negativo. En el he-
mograma destaca una eosinofilia de 2400/mm3.

Ante la eosinofilia se indaga en la anamnesis: la pa-
ciente refiere haber comido carne de venado reciente-
mente. Con esta nueva información se solicita serología 
para trichinella spiralis que fue positiva. Se llegó al diag-
nóstico de triquinosis y se instauró tratamiento con me-
bendazol, cediendo la clínica y normalizándose los datos 
analíticos.

Discusión: La triquinosis es una parasitosis causada 
por trichinella spiralis. Es frecuente el dato epidémico de 
consumo de carne de caza o matanza no controlada sa-
nitariamente pudiendo aparecer en brotes. La eosinofilia 
aparece en la mayoría de los casos salvo en los más gra-
ves con alta carga parasitaria. La clínica es variable y se 
distinguen dos fases: una primera intestinal y una segunda 
muscular donde puede aparecer fiebre, edema palpebral 
y dolor muscular incapacitante. Graves pero excepciona-
les son las complicaciones cardiacas, respiratorias, rena-
les o neurológicas.

Entre las pruebas complementarias, además de la sos-
pecha clínica y eosinofilia, disponemos de los test sero-
lógicos.

La biopsia muscular sigue siendo la gold standard y las 
pruebas de biología molecular están en desarrollo.

Si hay afectación clínica, como tratamiento tenemos 2 
opciones: albendazol o mebendazol. Para los casos gra-
ves pueden asociarse los corticoides.
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Conclusiones: Ante cuadros digestivos y eosinofilia 
hay que pensar en parasitosis. No siempre coprocultivos 
o parásitos en heces van a ser positivos. Es importante 
indagar en la anamnesis para orientar el diagnóstico y las 
pruebas complementarias. Si existe el antecedente de in-
gesta de carne de caza o matanza se debe de sospechar 
triquinosis. Se debe tratar con antiparasitarios (mebenda-
zol o albendazol) salvo casos asintomáticos o poco sinto-
máticos y autolimitados. 

Comité de Lactancia del Área de Salud de Cáceres: 
Primer Paso para la Acreditación IHAN

Autor(es): M.J. García García (1), P. Rodríguez Santano (2), 
R. Ulecia García (2), C. De Lactancia De Cáceres (3)
Centros: (1)Hospital San Pedro de Alcántara, (2)Atención 
Primaria, (3)Área de Salud de Cáceres

Introducción: El Comité de Lactancia del Área de Sa-
lud de Cáceres se constituye en mayo de 2012 dentro de 
La Iniciativa para la Humanización de la Asistencia al Na-
cimiento y la Lactancia (IHAN), cuyo objetivo principal es 
promover y apoyar el mejor inicio en la vida, asegurando 
prácticas óptimas en la atención al embarazo, parto, pe-
riodo neonatal y, especialmente, a la lactancia materna

Funciones: La Comisión de Lactancia es el órgano eje-
cutivo encargado de elaborar y difundir la Normativa de 
lactancia y de poner en práctica el plan de acción para 
cumplir los diez pasos de la IHAN y el código de Comer-
cialización de Sucedáneos.

Composición: Grupo multidisciplinar constituido por 
todos los grupos de profesionales que intervienen en los 
cuidados de la madre y el niño a lo largo de todo el pro-
ceso de embarazo-parto-lactancia-crianza, que trabajan 
en el Hospital San Pedro de Alcántara y en Atención Pri-
maria. Representantes de los grupos de apoyo locales. 
Representantes de la Dirección.

Resultados:
- Se han celebrado 5 reuniones de la Comisión.
- Elaboración y distribución de Carteles Promocionales 

en el Área de Salud
- Presencia en la web del ÁREA DE SALUD DE CÁCERES 

http://www.areasaludcaceres.es/index.php?id=382&zon
a=calidad&color=calidad

- Relación con el grupo de apoyo local (AMARYI)
- Promoción de la Lactancia Materna en medios de co-

municación locales y autonómicos
- Elaboración del Cuestionario de Autoevaluación de la IHAN.
- Solicitud de registro en la IHAN.
- El Hospital San Pedro de Alcántara ha sido registrado 

en la Fase 1D de la IHAN en agosto de 2013 http://www.
ihan.es/index_centros.asp?tipoCentro=1

Conclusiones: Los profesionales implicados en el cui-
dado de madres e hijos hemos constituido en El Área de 
Salud de Cáceres un Comité de Lactancia, requisito im-
prescindible para conseguir la acreditación IHAN.

Los Representantes de los Grupos de Apoyo a las ma-
dres son miembros imprescindibles del Comité.

Los Representantes de La Administración Sanitaria for-
man parte activa de la Comisión.

El Hospital San Pedro de Alcántara de Cáceres ha sido 

registrado por la IHAN como Hospital ASPIRANTE en fase 
de cambio, Fase 1D.

Área de Salud de Cáceres: Acreditación por 
Fases de un Hospital IHAN

Autor(es): M.J. García García (1), P. Rodríguez Santano (2), 
R. Ulecia García (2), C. De Lactancia De Cáceres (3)
Centros: (1)Hospital San Pedro de Alcántara, (2)Atención 
Primaria, (3)Área de Salud de Cáceres

Introducción: En junio de 2009 se firmó un Convenio 
de Colaboración entre UNICEF y la Consejería de Sanidad 
y Dependencia de la Comunidad Autónoma de Extrema-
dura por el que se promueve la Iniciativa para la Humani-
zación de la Asistencia al Nacimiento y la Lactancia (IHAN) 
como estrategia para la protección, promoción y apoyo a 
la lactancia materna.

El Hospital San Pedro de Alcántara es el primer Hos-
pital de Extremadura que ha iniciado las actividades para 
conseguir la Acreditación IHAN

Métodos: La IHAN oferta un programa estructurado 
y con evaluación externa, junto con la necesaria guía y 
ayuda para que los hospitales puedan conseguir la Acre-
ditación IHAN y mejoren sus tasas de lactancia.

La implantación de los requisitos de la IHAN se desa-
rrolla en 4 fases (o “4D”):

- Fase 1 (Descubrimiento)
- Fase 2 (Desarrollo)
- Fase 3 (Difusión)
- Fase 4 (Designación)
Resultados: El Hospital San Pedro de Alcántara de 

Cáceres ha sido registrado por la IHAN como Hospital AS-
PIRANTE en fase de cambio, Fase 1D (Descubrimiento).

Actividades Realizadas: Creación del Comité de lactan-
cia del Área de Salud de Cáceres. Tramitación de la Soli-
citud de Registro. Solicitud de asesoría. Documentos De-
sarrollados: Cuestionario de Autoevaluación. Solicitud de 
Registro firmada por el representante de la Administración 
Sanitaria, jefes de servicio de Pediatría y obstetricia, su-
pervisores de Matronas y Maternidad, y responsable de 
Lactancia.

Conclusiones:
El Hospital San Pedro de Alcántara de Cáceres ha sido 

registrado en la Fase 1D (descubrimiento) de la IHAN 
en agosto de 2013 http://www.ihan.es/index_centros.
asp?tipoCentro=1

El Hospital San Pedro de Alcántara de Cáceres es el 
primer Hospital de la Comunidad Autónoma de Extrema-
dura en conseguir este registro.

La constitución de un Comité de Lactancia en el Área de 
Salud de Cáceres ha sido el punto de partida básico para 
iniciar el proceso de cambio y conseguir la acreditación.

http://www.areasaludcaceres.es/index.php?id=382&z
ona=calidad&color=calidad

Es importante tener en cuenta que el proceso de cam-
bio para conseguir la Acreditación IHAN requiere del com-
promiso de la autoridad sanitaria competente, que debe 
apoyar todo el proceso y costear los gastos y tasas deri-
vados de la evaluación para la acreditación.
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La Vía RAS-MAPK como Origen de Diferentes 
Síndromes Genéticos con Solapamiento Clínico: 

La Importancia del Diagnóstico Diferencial
Autor(es): I. Arroyo Carrera (1), M.D. Peña Martín (2), M. 
Sólo De Zaldivar Tristancho (2), A. Izquierdo Martín (2), S. 
Muñoz Pérez (2), B. Ezquieta (3)
Centros: (1)1 Servicio de Pediatría. Hospital San Pedro de 
Alcántara. Cáceres. 2 Centro de Investigación Biomédica en 
Red de Enfermedades Raras (CIBERER). Madrid, (2)Servicio 
de Pediatría. Hospital San Pedro de Alcántara, (3)Laboratorio 
de Diagnóstico Molecular. Hospital Gregorio Marañón

Introducción: Los avances en genética molecular han 
permitido definir un grupo de síndromes malformativos 
con alteración de diferentes genes de la vía RAS-MAPK, 
denominados neuro-facio-cardio-cutáneos o RAS-patías. 
Incluyen el síndrome de Noonan (SN), y otros síndromes 
con solapamiento clínico como el cardio-facio-cutáneo 
(SCFC) y el Costello, entre otros.

Las manifestaciones clínicas comunes a todas las 
RAS-patías permiten identificar un fenotipo reconocible 
con expresividad clínica variable, que incluye anomalías 
craneofaciales características, ciertas cardiopatías, talla 
baja, retraso mental, anomalías linfáticas, esqueléticas y 
predisposición a tumores.

Presentamos una paciente con manifestaciones clíni-
cas neonatales compatibles con una RAS-patía, su evolu-
ción y diagnóstico.

Caso clínico: Mujer, producto de 5ª gestación. Madre 
38 años, padre 41. No consanguíneos. No historia familiar 
de interés. Embarazo normal. Amniocentesis: 46,XX. Eco-
grafías prenatales: dilatación III ventrículo e hipoplasia del 
cuerpo calloso + polihidramnios. Edad gestacional 37 se-
manas, cordón umbilical corto. Apgar 8/9. Peso 3.280g. 
Talla 49 cm. Perímetro cefálico 36 cm (> P 90). Fenotipo 
al nacimiento: macrocefalia, pelo rizado con implantación 
baja en frente y cuello, raíz nasal plana, hipertelorismo, 
aperturas palpebrales con inclinación hacia abajo, pa-
bellones auriculares de implantación baja rotados pos-
teriormente y displásicos, cuello corto, mamilas separa-
das, nevus en fosa iliaca izquierda. Soplo cardiaco desde 
el primer día. Ecocardiografía-doppler: estenosis valvular 
pulmonar, hipertrofia de ventrículo derecho, aneurisma 
del septo interauricular. Resonancia magnética cerebral: 
hipoplasia del cuerpo calloso, quiste septum pellucidum.

Evolución: dificultad para la alimentación, reflujo gas-
troesofágico grave, retraso del crecimiento. Funduplica-
tura gástrica + aporte por gastrostomía. Dilatación con ba-
lón de la estenosis pulmonar. Aparición de miocardiopatía 
hipertrófica en el primer año. Retraso psicomotor desde 
los primeros meses. Estudio gen PTPN11: no mutación. 
Ante la evolución tan expresiva facial, neurodesarrollo, re-
traso crecimiento y cardiomiopatía hipertrófica, compati-
ble con SCFC, se solicita estudio del gen BRAF identifi-
cándose una mutación en heterocigosis: p.Gln257Arg.

Discusión: El SCFC se diferencia del SN por una 
afectación más grave del neurodesarrollo y por anoma-
lías ectodérmicas más expresivas. Los genes causales 
del SCFC son BRAF (50-60%), MEK1 (5-10%), MEK2 (5-
10%) y KRAS (3-5%).

El seguimiento de estos pacientes debe ser realizado 

por un equipo multidisciplinar debido a sus manifestacio-
nes clínicas politópicas.

Implantación y Desarrollo de Cuidados Neonatales 
Centrados en el Desarrollo y la Familia

Autor(es): M.J. García García, M.L. Lozano Vázquez, M.A. 
Bravo Pérez, M.J. Blas Del Barco
Centros: Hospital San Pedro de Alcántara

Introducción: El sistema nervioso central se encuentra 
en plena formación en los niños prematuros que tenemos 
ingresados en las Unidades de Cuidados Intensivos Neo-
natales. Debemos ser conscientes de que determinados 
estímulos pueden condicionar el desarrollo del cerebro del 
niño que estamos cuidando y, por tanto, su evolución. Las 
vivencias desagradables van a ocasionar cambios en la 
arquitectura y función de los cerebros en formación, aso-
ciándose con trastornos del comportamiento y del len-
guaje en el desarrollo posterior. El modelo sistémico de 
Cuidados Centrados en el Desarrollo incluye los cuidados 
del ambiente, la protección del sueño, el adecuado ma-
nejo del dolor/estrés, la generalización del método Can-
guro, y la participación de los padres como principales 
cuidadores de sus hijos. La lactancia materna como eje y 
finalidad de estos cuidados en incuestionable.

Métodos: Las medidas necesarias para la implanta-
ción de los Cuidados Centrados en el Desarrollo en las 
unidades neonatales, incluyen:

- Adecuación de la arquitectura y el mobiliario de la Unidad
- Sala de descanso para madres lactantes
- Adecuación de la zona de espera de los padres
- Talleres formativos para padres
- Apoyo psicológico
- Programas de alta precoz con la imprescindible coor-

dinación con Atención Primaria y/o visitas domiciliarias
- Programas de formación para profesionales
Resultados: La Unidad de Neonatología del Hospital 

San Pedro de Alcántara de Cáceres ha establecido una 
serie de medidas para la progresiva implantación de los 
Cuidados Centrados en el Desarrollo.

- Puertas abiertas para padres durante 12 horas al día
- Generalización del método canguro
- Adecuación del ambiente
- Manejo del dolor y estrés
- Formación de todos los profesionales de la Unidad de 

Neonatología: Curso de Cuidados Centrados en el Desa-
rrollo. Primer paso para la formación NIDCAP

Conclusiones: Es imprescindible impulsar desde las 
Instituciones programas de formación que apoyen a los 
profesionales, fomentando la adquisición de un nuevo rol 
asistencial basado en los Cuidados Centrados en el Desa-
rrollo Mantenerse alejados de estas líneas de trabajo su-
pone una mala práctica clínica.

Deshidratación hipernatrémica en neonatología. 
Nuestra casuística

Autor(es): M.A. Pino Gálvez (1), N. Sancho Montero (1), 
P. Barrios González Sicilia (1), P. Jaraba Caballero (2), A.B. 
López Mármol (1), M.D. Ruíz González (2), J. Roldán Abad 
(1), C. Caballero Rodríguez (2)
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Centros: (1)Hospital Universitario Reina Sofía, Córdoba, (2)
Reina Sofía

Introducción: La deshidratación hipernatrémica es 
una alteración hidroelectrolítica grave que puede cursar 
con complicaciones neurológicas. En los últimos años 
se ha observado un incremento de casos de recién na-
cidos alimentados exclusivamente por lactancia materna. 
La deshidratación hipernatrémica en el periodo neonatal 
puede ocurrir cuando no se realiza la lactancia materna de 
forma adecuada o ésta es insuficiente.

Caso clínico: Neonato que acudió a urgencias deri-
vado de su pediatra por pérdida de peso del 30% a los 12 
días de vida. En la exploración física destacaba afectación 
del estado general, llanto quejumbroso con reflejos exalta-
dos y actitud hipertónica y signo del pliegue positivo.

En las pruebas complementarias destacaba: gasome-
tría con acidosis metabólica compensada e hipernatremia 
severa (sodio 186 mEq/L), en la bioquímica insuficiencia 
renal prerrenal (urea: 436 mg/dl y Cr: 3,3 mg/dl, EFNa: 
1,02%;), sistemático de orina: densidad > 1030, pH: 5,5; 
proteínas: 100, esterasa leucocitaria. 125 y nitritos negati-
vos; ecografía abdominal normal

Ingresó en la unidad de Neonatología donde se rea-
lizó corrección de deshidratación hipernatrémica en 72 
horas recuperando la función renal a los 3 días (Cr: 0,5 
mg/dl), niveles normales de sodio a las 72 horas y peso 
al nacimiento al octavo día. Durante su ingresó presentó 
una crisis parcial que precisó tratamiento con fenobarbital 
y pruebas complementarias (ecografía y RMN cerebral y 
electroencefalograma) normales.

Materiales y Métodos: A propósito del caso clínico 
realizamos un estudio retrospectivo de revisión de histo-
rias clínicas de casos de deshidratación hipernatrémica 
en neonatos ingresados en nuestro hospital en los últimos 
diez años.

Conclusiones: La deshidratación hipernatrémica se-
vera neonatal (sodio > 160 mEq/L) es una patología poco 
frecuente. La principal causa de la misma es la hipogalac-
tia materna y es más frecuente en los meses de verano. 
Destacar la importancia de una corrección paulatina.

Síndrome de Sandifer como manifestación de reflujo 
gastroesofágico. Nuestra casuística.

Autor(es): A. Izquierdo Martín, P. Barros García, M.J. López 
Rodríguez, A. López Lafuente, A. Polo Antunez, V.D. García 
Navas, M. Vera Torres, R. Martín Fernández
Centros: Hospital San Pedro de Alcántara, Cáceres

Introducción: El Síndrome de Sandifer es un trastorno 
neuroconductual basado en la combinación de tortículis 
espástica y movimientos distónicos paroxísticos, secun-
dario a reflujo gastroesofágico (RGE). Se puede asociar a 
esofagitis y anemia ferropénica. La prevalencia de RGE sin-
tomático en pediatría es menor del 8%, siendo el Síndrome 
de Sandifer una manifestación clínica poco habitual que, 
con frecuencia, puede confundirse con crisis epilépticas.

Objetivo: Conocer la incidencia de Síndrome de Sandi-
fer en el último año en nuestro Servicio.

Material y métodos: Estudio observacional, retros-
pectivo, de las historias clínicas de los pacientes menores 
de 14 años, diagnosticados de RGE patológico mediante 

pH-metría esofágica de 24 horas, del 1 de enero al 31 de 
diciembre de 2012.

Resultados: durante el año 2012 se realizaron 46 pH-
metrías. En 26 (56,5%) se objetivó RGE patológico. Fue-
ron diagnosticados de Síndrome de Sandifer 3 pacientes, 
suponiendo el 11,5% de los que presentaban de RGE pa-
tológico. La edad al diagnóstico fue de 1mes, 2meses y 
3años. Los de menor edad, fueron ingresados desde el 
Servicio de Urgencias, un caso por vómitos y distonía cer-
vical, el otro por un episodio de hipotonía generalizada, 
cianosis y opistótonos, observándose durante su estancia 
hospitalaria, clínica compatible con Síndrome de Sandifer.

El tercer paciente, procedía de la consulta de Neuro-
pediatría, donde había sido derivado por presentar movi-
mientos cefálicos de inclinación a la izquierda, asociados 
a ruidos guturales, con mayor frecuencia tras las comidas. 
En todos los casos la exploración física fue normal y las 
pruebas complementarias descartaron patología neuroló-
gica. Se realizó pH-metría esofágica de 24 horas, demos-
trando la existencia de RGE moderado en los 2 primeros 
casos y severo en el tercero. Se instauró tratamiento con 
inhibidores de la bomba de protones, domperidona y me-
didas posturales. La evolución fue favorable, con remisión 
de la clínica en los pacientes de menor edad y disminución 
del número de episodios en el tercero.

Conclusiones: Observamos una importante incidencia 
de Síndrome de Sandifer en nuestro Servicio en el último 
año. Debido a la variedad clínica del RGE, destacamos la 
importancia de la realización de una anamnesis detallada, 
que nos proporcionará un diagnóstico de certeza, sin pre-
cisar la realización de pruebas complementarias ni trata-
mientos innecesarios.

Distrés respiratorio neonatal: una forma de 
presentación de la Discinesia ciliar primaria

Autor(es): A. Izquierdo Martín (1), I. Arroyo Carrera (1), 
M. Armengot Carceller (2), J.M. Casas Gil (1), M. Solo De 
Zaldívar Tristancho (1), R. Martín Fernández (1), C. Tort I 
Cartró (1), R. Hernández Martín (1), P.J. García Cuesta (1)
Centros: (1)Hospital San Pedro de Alcántara, Cáceres, 
(2)Consorcio Hospital General Universitario de Valencia, 
Valencia

Introducción: La discinesia ciliar primaria (DCP) es un 
trastorno de la motilidad ciliar con heterogeneidad gené-
tica, herencia recesiva y variable expresividad clínica que 
origina patología oto-sino-pulmonar, infertilidad y defectos 
de lateralidad de los órganos en el 50% de los casos. Su 
incidencia estimada es de 1/15.000 recién nacidos.

El diagnóstico incluye la cuantificación de niveles bajos 
de óxido nítrico nasal, el estudio de la motilidad ciliar en 
biopsia en fresco de epitelio nasal y de la ultraestructura 
ciliar con microscopía electrónica. Hasta la fecha se han 
identificado 23 genes causales de DCP.

Caso clínico: Varón, producto de 3ª gestación, madre 
37 años. No historia familiar excepto IVE previa por car-
diopatía. No consanguinidad. Embarazo de curso normal. 
Serología TORCH negativa. Ecografías prenatales nor-
males. Cesárea electiva, a término, presentación de nal-
gas. Apgar 9/10. Peso 3.210 g. Inicia signos de dificul-
tad respiratoria en 2º día de vida con Silverman 2-3, aus-
cultación pulmonar con subcrepitantes diseminados, no 
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soplos cardiacos. Rx tórax normal. No signos clínicos ni 
analíticos de infección. Precisa suplemento de O2 durante 
12 días, máxima FiO2 0,4. Leve retención CO2, máxima 
pCO2 55. No precisó soporte respiratorio. Desde el in-
greso secreciones espesas de vías altas. Ecografía car-
diaca y de grandes troncos normal. Tránsito digestivo su-
perior normal, no reflujo. Ionotest 31 mmol/L. Alfa-1 anti-
tripsina normal. Biopsia en fresco de epitelio nasal y aná-
lisis mediante cámara de alta velocidad: movimiento ci-
liar escaso, incoordinado, vibrátil e ineficaz. Microscopía 
electrónica: déficit de brazos internos de dineina, ambos 
hallazgos compatibles con DCP. Pendiente resultados del 
estudio genético.

Conclusiones: La DCP debe ser tenida en cuenta en 
el diagnóstico diferencial del distrés respiratorio neonatal 
de causa no conocida, sobre todo en el término sin reso-
lución rápida, puesto que sólo en el 50% de los casos se 
asocia a situs inversus.

Importante la búsqueda de antecedentes familiares, 
porque pueden ofrecernos pistas diagnósticas. En nues-
tro caso recuperada toda la información sobre la IVE pre-
via resultó ser una cardiopatía compleja con isomerismo.

El diagnóstico precoz permite mejorar el pronóstico del 
paciente iniciando un seguimiento y tratamiento anticipa-
torio del daño pulmonar futuro.

El diagnóstico genético nos permitirá ofrecer asesora-
miento y diagnóstico prenatal.

Artritis séptica por Salmonella en lactantes. 
A propósito de un caso

Autor(es): N. Sancho Montero, M.A. Pino Gálvez, J. Roldán 
Abad, C. Caballero Rodríguez, A.B. López Mármol, A.R. 
Gómez Fernández, J. Sánchez Caballero, J.F. Fernández 
Gutiérrez
Centros: Hospital Universitario Reina Sofía, Córdoba

Introducción: La artritis séptica es la infección del es-
pacio articular como complicación de una bacteriemia. La 
mayor parte de los casos están producidos por Staphylo-
coco aureus, aunque también se han descrito casos por 
Streptococo del grupo B, sobre todo, en recién nacidos 
y por Neisseria gonorrhoeae en adolescentes. Esta enti-
dad puede ser ocasionada por diseminación hematógena 
o secundaria a una osteomielitis. Clínicamente cursa con 
fiebre, irritabilidad, llanto y rechazo a la movilización. Su 
diagnóstico se realiza mediante analítica, pruebas de ima-
gen, como la radiografía de la articulación afecta, gam-
magrafía ósea y la resonancia magnética. Sin embargo, 
la prueba definitiva que permite su diagnóstico clínico, así 
como su diagnóstico etiológico es la artrocentesis. Su tra-
tamiento antibiótico se realiza con Cloxacilina asociada a 
Cefotaxima o con Cefuroxima, durante un periodo total de 
entre tres y seis semanas.

Caso clínico: Lactante de 8 meses que acude por do-
lor en tobillo izquierdo de 24 horas de evolución y sín-
drome febril de hasta 38.5ºC de 6 horas de evolución. 
Como antecedentes personales destaca un episodio de 
gastroenteritis aguda 5 días antes y contacto con una tor-
tuga doméstica. A la exploración mostraba buen estado 
general, temperatura de 39ºC y dolor a la flexo-extensión 
del tobillo izquierdo. Tras las pruebas complementarias se 
diagnosticó de osteoartritis séptica por Salmonella.

Comentarios: La artritis séptica por Salmonella es una 
entidad rara, puesto que las complicaciones articulares de 
la Salmonelosis son poco frecuentes y dentro de ellas lo 
más común es la artritis reactiva. En los casos de artritis 
séptica suelen existir factores predisponentes como en-
fermedades hemolizantes, inmunodepresión o contacto 
con aves, anfibios y reptiles, como en nuestro caso clínico.

Exantema con el Beikost
Autor(es): P. Comino Vázquez, E. Palma Zambrana, F.J. 
Martínez Marín, M. Mendoza Jiménez, C. Flores González, 
B. Serrano Moyano
Centros: Hospital Universitario Puerta del Mar, Cádiz

Introducción: El Síndrome de Frey o auriculotemporal 
está infradiagnosticado en la población pediátrica.

La edad de inicio habitual es el primer año de vida, 
coincidiendo generalmente con inicio de alimentación 
complementaria. Es fundamental realizar el diagnóstico 
diferencial con la alergia a alimentos para evitar realizar 
pruebas diagnósticas innecesarias o retirar alimentos de 
forma indebida.

Caso clínico:
• Lactante mujer de 4 meses que acude por exantema 

urticariforme en cara, cuello y tronco coincidiendo con la 
introducción de fórmula adaptada de inicio.

• AP: RNAT mediante cesárea programada, perinatal 
normal. APLV en tratamiento con hidrolizado de proteína 
sérica.

• A los 5 meses de edad, al introducir la papilla de fru-
tas, y de manera inmediata a la toma, aparece eritema 
en la frente y región periocular derecha, con sudoración, 
inyección conjuntival y lagrimeo, que se repite en sucesi-
vas ocasiones con la misma distribución y siempre con la 
fruta, sin acompañarse de otra clínica, y desaparece en 
20-30 minutos espontáneamente.

• Dada la ausencia de otra sintomatología (síntomas 
respiratorios, digestivos o malestar general) así como la 
aparición del eritema siempre en la misma localización, se 
descarta alergia alimentaria, siendo diagnosticada clínica-
mente de síndrome de Frey, informando a los padres de la 
benignidad del cuadro y de la ausencia de necesidad de 
realizar pruebas complementarias.

Conclusiones:
• El S. de Frey está infradiagnosticado en la población 

pediátrica.
• Consiste en episodios recurrentes de eritema facial 

en el territorio de inervación del nervio auriculotemporal 
desencadenados por estímulos gustativos, que desapa-
rece en algunos minutos.

• En un 10% hay antecedente traumático, infeccioso o 
quirúrgico, y en un 60% de parto con fórceps.

• Su diagnóstico es clínico y sólo en caso de dudas es 
preciso solicitar pruebas de alergia.

• Nos ayudará a descartar alergia alimentaria la ausen-
cia de otros síntomas, la relación causal con la ingesta y la 
aparición del eritema en la misma localización.

• Es benigno y tiende a la desaparición, no precisando 
tratamiento , pero es importante conocerlo para evitar rea-
lizar pruebas diagnósticas innecesarias o retirar alimentos 
de forma indebida.



90

SOCIEDAD DE PEDIATRÍA DE ANDALUCÍA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA

Volumen XXI Nº 1  Mayo 2014

Eritema y dolor cutáneos, diagnóstico diferencial
a propósito de un caso.

Autor(es): M.J. González Carracedo (1), M.D.P. Medina Gil 
(2), R. Plácido Paias (3), M. Portillo Márquez (4), R. Real 
Terrón (5), E. Del Castillo Navio (6), M. García Reymundo (7), 
E. Piñán López (4), I. Saez Díez (4)
Centros: (1)Hospital de Mérida, (2)Hospital de Mérida, (3)
Hospital de Mérida, (4)Hospital de Mérida, (5)Hospital de 
Mérida, (6)Hospital de Mérida, (7)Hospital de Mérida

El Síndrome de Escaldadura Estafilocócica o Enferme-
dad de Ritter, es una enfermedad cutánea grave cuyo ori-
gen suele ser un foco infeccioso local producido por Esta-
filococo Aureus. Éste libera toxinas exfoliativas al torrente 
sanguíneo que al alcanzar la epidermis, produce disrup-
ción de la granulosa con aparición de ampollas flácidas y 
despegamiento cutáneo. Es más frecuente en niños me-
nores de 5 años por la escasa capacidad de eliminación 
renal de las toxinas en esta edad.

Presentamos el caso de una niña de 23 meses que es 
traída al servicio de urgencias por presentar irritabilidad, 
febrícula y lesiones cutáneas de 4 días de evolución. Ha-
bía recibido tratamiento con Dexclorfeniramina y Predni-
solona orales, sin mejoría.

A la exploración presenta regular estado general y fe-
brícula. A nivel cutáneo se objetiva eritema generalizado, 
más intenso a nivel facial y en pliegues con hiperestesia 
cutánea y Signo de Nicolsky+. Se aprecia edema facial 
de predomino periorbitario, conjuntivitis bilateral e impe-
tiginización peribucal y perianal. Es ingresada en nuestro 
servicio y tras recoger muestras de sangre y secreciones 
nasales, orofaríngeas y oculares para cultivo se inicia an-
tibioterapia empírica con Amoxicilina-Clavulánico además 
de Mupirocina tópica, hidratación, analgesia y asepsia en 
las manipulaciones. Dada la evolución clínica con apari-
ción de fisuras radiales periorificiales, ampollas y desca-
mación cutánea progresivas se decide cambiar pauta de 
antibioterapia a Cloxacilina intravenosa por sospecha de 
etiología Estafilocócica. Se aisló cepa de S. Aureus en fro-
tis de secreciones oculares. Tras cuatro días de antibiote-
rapia intravenosa y completando el tratamiento ambulato-
riamente, el cuadro remitió sin dejar secuelas.

En conclusión, el SSTE es una enfermedad rara si bien, 
es más frecuente en la edad pediátrica que en el adulto. 
Su diagnóstico es clínico sin embargo el diagnóstico dife-
rencial puede ser complicado y ha de incluir otras entida-
des como escarlatina, necrólisis epidérmica tóxica o sín-
drome de shock tóxico. Aunque suele remitir sin secuelas, 
es subsidiaria de complicaciones como sepsis o deshidra-
tación que pueden llegar a ser graves. Por ello, en estos 
casos es preciso iniciar tratamiento con cloxacilina previa 
recogida de cultivos ya que la precocidad de antibiotera-
pia y tratamiento de soporte estrecho son determinantes 
para un buen pronóstico.

Pionefrosis; una forma poco habitual de sepsis neonatal.
Autor(es): P. Díaz-Villalón Moreno, D. Mora Navarro, J. 
Acosta Prieto, C. Pérez Serralvo, B. García-Rowe López, C. 
Feliu Serrano, M.J. Peláez Cabrera
Centros: Hospital Juan Ramón Jiménez, Huelva

Se define la pionefrosis como una infección grave de 
todo el riñón caracterizada por la retención de pus en la 

pelvis renal distendida, la destrucción e inflamación (pio-
nefritis) del parénquima y la reacción inflamatoria del te-
jido vecino (perinefritis). Es consecutiva generalmente a la 
pielonefritis y se manifiesta por fiebre, tumor renal y piuria 
intermitente. Las causas mas frecuentes de esta patología 
son los procesos obstructivos, principalmente en la unión 
ureteropiélica o ureterovesical; asociándose a invasión de 
patógeno bacteriano vía hematógena. La incidencia de 
esta patología es relativamente baja en adulto, y mínima 
en pacientes pediátricos.

Presentamos el caso de un paciente de 26 días de vida 
que consulta por irritabilidad continua de 24 horas de evolu-
ción y mala perfusión de miembros inferiores. Diagnosticado 
de ureterohidronefrosis derecha en ecografías prenatales.

A la exploración presenta mal estado general, llanto 
continuo, mala coloración y perfusión de miembros infe-
riores, con piel parcheada y fría. Abdomen tenso y disten-
dido. Pulsos en extremidades simétricos. Resto normal.

En ecografía de urgencia se observa riñón derecho au-
mentado de tamaño y vejiga con mayor engrosamiento de 
pared respecto a ecografía anterior.

Dada la situación clínica, se decide ingreso y adminis-
tración de cristaloides y dopamina. Durante el mismo, pre-
senta oligoanuria que resuelve en horas. Recibe antibio-
terapia con Amikacina y Cefotaxima por crecimiento de 
Pseudomonas y E. Coli en hemocultivo y urocultivo. Pre-
cisa transfusión de plasma y plaquetas y nutrición paren-
teral durante 24 horas.

En ecografía de control persiste dilatación pielocalicial, 
observándose numerosas imágenes que podrían corres-
ponder a abscesos renales en riñón derecho. Vejiga reple-
cionada con paredes engrosadas y dilatación en ampolla 
vesical, secundaria a obstrucción distal. Ante esta situa-
ción, nos ponemos en contacto con cirugía infantil para 
valorar drenaje o extirpación renal.

Dada la escasa incidencia de esta patología en la edad 
pediátrica pero su importante gravedad y morbilidad, es 
importante tenerla en cuenta a la hora del diagnóstico di-
ferencial en pacientes con inestabilidad hemodinámica 
con antecedentes de patología urológica obstructiva.

Diagnóstico precoz de lesión cutánea 
en paciente inmunodeprimido

Autor(es): J. Sánchez Caballero, C. Caballero Rodríguez, J. 
Rumbao Aguirre
Centros: Hospital Universitario Reina Sofía, Córdoba

Introducción: El paciente pediátrico inmunodeprimido 
es más vulnerable para la infección por gérmenes opor-
tunistas y patógenos. En muchas ocasiones, la puerta de 
entrada es la piel y es importante el diagnóstico etiológico 
precoz para la instauración temprana de un tratamiento 
antibiótico eficaz que frene la progresión de la infección.

Caso clínico: Paciente de 3 años con fiebre de hasta 
38’5º C de pocas horas de evolución sin otra sintoma-
tología asociada. Como antecedente de interés destaca 
que es trasplantada hepática hace 45 días por hepato-
blastoma y está en tratamiento inmunosupresor. Dada de 
alta hace 14 días.

Exploración física: Buen estado general, no aspecto 
séptico ni signos meníngeos. Auscultación cardiorrespira-
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toria normal. Abdomen normal, cicatriz de intervención con 
buen aspecto. ORL: mucositis leve. Oídos normales. Pre-
senta una lesión ulcerosa con bordes eritematosos en clítoris 
con importante edema. Resto de exploración física normal.

Pruebas complementarias: Hemograma: Neutrope-
nia 620/mm3. Bioquímica con función hepática normal. 
Proteína C Reactiva: 29’6. Ante la sospecha de ectima 
gangrenoso se solicita una prueba de reacción en cadena 
de la polimerasa (PCR) de Pseudomona aeruginosa en 
exudado siendo esta positiva a las 4 horas de su solicitud 
iniciando tratamiento con ciprofloxacino durante 14 días 
que dada la buena evolución de la paciente se adminis-
tró vía oral y de manera ambulatoria a partir del 6º día. 
El cultivo del exudado fue positivo a las 48 horas para P. 
aeruginosa.

Discusión: El ectima gangrenoso es una lesión re-
donda u oval con halo eritematoso y centro necrótico. La 
etiología más frecuente es la P. aeruginosa. Hay predispo-
sición en inmunocomprometidos, sobretodo en pacientes 
neutropénicos. El diagnóstico se obtiene mediante cultivo 
de la lesión o por técnica de PCR del exudado. El tra-
tamiento de elección es ciprofloxacino pudiendo usarse 
como alternativa otros antibióticos antipseudomona como 
piperacilina-tazobactam.

Conclusiones: Ante una lesión cutánea con halo erite-
matoso y centro necrótico en paciente inmunodeprimido 
pensar en P. aeruginosa y en ectima gangrenoso. Existe la 
posibilidad de diagnóstico precoz a través de la PCR del 
exudado, permitiendo un tratamiento dirigido más rápido. 
Si el estado general del paciente es bueno el uso del cipro-
floxacino permite el paso a tratamiento oral y ambulatorio.

Parotiditis aguda supurativa neonatal. 
A propósito de un caso.

Autor(es): I.P. Fernández Viseras, M.T. De Benito Guerra, 
M.E. Guerrero Vega, G.M. Quesada Trujillo, C.M. Aragón 
Fernández, J. Ortíz Tardío
Centros: Hospital del S.A.S. de Jerez de la Frontera, Jerez 
de la Frontera

Introducción: La Parotiditis neonatal Supurativa es una 
entidad infrecuente, presentando una incidencia de 3,8 
casos por cada 10.000 ingresos. Su diagnóstico es fun-
damentalmente clínico con presencia de signos inflama-
torios locales, secreción purulenta a través del conducto 
de Stenon y crecimiento de un germen patógeno en dicho 
material, siendo útil la formula leucocitaria y la ecografía 
parotídea. Curan sin repercusiones y son excepcionales 
las recidivas, a diferencia de lo que ocurre en edades pos-
teriores. Se da más en prematuros, recién nacidos de bajo 
peso y varones. El agente etiológico aislado con más fre-
cuencia es el Staphylococcus Aureus (55%), frente a es-
treptococos (22%) debiéndose realizar un correcto diag-
nostico diferencial para descartar la celulitis-adenitis por 
Streptococcus Agalactiae, que es una forma poco habi-
tual de sepsis neonatal tardía.

Caso Clínico: Lactante de 10 días de vida, que ingresa 
por presentar cuadro de 12 horas de evolución de tume-
facción en hemicara derecha, febrícula y rechazo parcial 
de la alimentación. Se trataba de una recién nacida a tér-
mino de 40 semanas de gestación y peso al nacer de 
2.730 gramos con parto hospitalario, eutócico y Strep-

tococcus Agalactiae positivo con profilaxis completa in-
traparto. La exploración era normal, salvo la presencia de 
una tumefacción de 3 cm de diámetro en área preauricu-
lar derecha hasta el ángulo de la mandíbula con piel roja 
y caliente y que al presionar la glándula presentó drenaje 
de contenido purulento a través del conducto de Stenon. 
Se inició tratamiento empírico con cloxacilina intravenosa 
que se completó hasta 14 días tras confirmación de cul-
tivo de secreciones por Staphylococcus Aureus con evo-
lución favorable.

Conclusiones: La parotiditis aguda neonatal es una 
entidad rara, siendo más frecuente en recién nacidos pre-
maturos, varones y de bajo peso, a diferencia de nuestro 
caso que se trataba de un recién nacido a término, de 
sexo femenino con peso adecuado a su edad gestacional. 
Destacar de nuestro caso que al igual que en la literatura, 
el agente causal fue por Staphylococcus Aureus. Ante 
toda parotiditis neonatal unilateral es necesario descar-
tar el Streptococcus Agalactiae como agente causante ya 
que puede representar una forma poco habitual de sepsis 
neonatal tardía.

Tumoración clavicular de aparición súbita
Autor(es): M.I. Gálvez Aguilar (1), I. Díaz Flores (2), M.E. 
Mesa Rivero (3), R. Espino Aguilar (4), C. Garzón Murillo (3)
Centros: (1)H. Infanta Luisa, (2)H.Infanta Luisa, (3)H. Infanta 
Luisa, (4)H. Infanta Luisa

Caso clínico: Niña 8 años con tumoración dolorosa 
en clavícula derecha de horas de evolución. El día previo 
refiere dolor en brazo derecho y zona cervical. No trauma-
tismo. Afebril. Antecedentes: dolor en tobillos de un año 
de evolución con inflamación intermitente de éstos, valo-
rado por traumatología y atribuido a problema ortopédico 
Exploración normal salvo masa dura en tercio proximal de 
clavícula derecha de 4 cm, dolorosa, no lesiones en la piel.

Analítica (hemograma, bioquímica, LDH, PCR, VSG, 
ANA, Factor reumatoide, estudio tiroideo y hepático, frotis 
sanguíneo, serología) normales, salvo VSG 28mm. Prue-
bas de imagen (Radiografía, ecografía y RMN): inflamación 
a nivel del tercio proximal de clavícula derecha, sin afecta-
ción de articulación, edema importante de partes blandas 
circundantes. Gammagrafía ósea con focos hipercaptan-
tes en tercio proximal de dicha clavícula, y otro región tar-
sal derecha. Se biopsian ambas zonas, informado como 
displasia fibrosa el foco clavicular y normal el tarsal, se 
descarta patología tumoral.

Realiza tratamiento con Cloxacilina, antiinflamatorios y 
reposo durante 15 días, desaparece la masa y el dolor. 
Hemocultivo negativo. Asintomática posteriormente.

Discusión: Ante un niño, preadolescente, con tumora-
ción ósea de aparición brusca tenemos que plantearnos 
como diagnóstico diferencial:

- Traumatismo previo: antecedentes del mismo, sig-
nos externos de inflamación.

- Osteomielitis bacteriana: datos analíticos sugesti-
vos y cultivos positivos, afectación del estado general.

- Histiocitosis X: células de Langerhans en biopsia.
- Tumores (osteoma osteoide, sarcoma de Ewing, me-

tástasis…): imagen típica en radiografía, localización más 
frecuente en fémur proximal y diáfisis de huesos largos en 
osteoma osteoide. Biopsia compatible.
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- Displasia fibrosa de Jaffé- Lichteinstein. Enfermedad 
genética. Localización clavicular rara.

- S. de SAPHO: asociación a síntomas cutáneos (pus-
tulosis palmoplantar).

- Osteomielitis crónica multifocal recurrente (OCMR): 
no afectación del estado general, VSG elevada, cultivos 
negativos. Más frecuente alrededor de los 10 años, en ni-
ñas (4:1). Afectación multifocal, detectada por gammagra-
fía, generalmente sólo un foco sintomático. Tratamiento: 
antiinflamatorios y reposo. Evolución crónica con remisio-
nes y exacerbaciones.

Pensamos que nuestro caso podría tratarse de una 
OCMR ya que cumple con los criterios diagnósticos, pero 
al ser un caso de reciente diagnóstico estamos pendien-
tes de evolución para poder catalogarlo mejor.

Meningitis neonatal con evolución tórpida
Autor(es): I.P. Fernández Viseras, F.J. Macías López, M.Á. 
Santos Mata, M. Muñoz Cabeza, J.R. Carrasco Fernández, 
J. Ortíz Tardío
Centros: Hospital del S.A.S. de Jerez de la Frontera, Jerez 
de la Frontera

Introducción: La meningitis neonatal puede ser pre-
coz, cuando se inicia en los primeros 7 días de vida y que 
son producidas generalmente por transmisión vertical ó 
tardías cuando se inician después de los 7 días de vida, y 
que casi siempre están producidas por transmisión noso-
comial o comunitaria.

Caso Clínico: Se trata de un recién nacido (RN), de 1 
mes de vida, que ingresa en UCIN por fiebre, rechazo par-
cial de la alimentación, palidez, irritabilidad y postración. 
RN a término, nacido por cesárea por no progresión de 
parto, Streptococo Agalactiae positivo con profilaxis in-
completa. A la exploración destacaba mal estado general, 
palidez de piel con mala perfusión periférica, taquicardia, 
tensión arterial en límites bajos e irritabilidad. A las 12 ho-
ras de ingreso comienza con anemia, leucopenia, neutro-
penia y alteración de la coagulación. Recibe antibioterapia 
empírica con ampicilina y gentamicina durante 21 días y 
tras nuevo control de punción lumbar sin mejoría evidente 
de la celularidad y bioquímica del LCR, se decide cam-
biar pauta de antibioterapia con ampicilina y cefotaxima 
durante otros 21 días. En RM se detecta espacios suba-
racnoideos aumentados de tamaño con ventriculomega-
lia. En controles posteriores tanto ecográficos como cito-
químicos de LCR no se aprecian cambios, con lo que se 
decide instaurar ampicilina con corticoides intravenosos 
en pauta descendente durante 14 días con posterior nor-
malización del LCR, así como de ecografía craneal normal 
previo al alta.

Comentarios: La mortalidad de la meningitis vertical si-
gue siendo elevada, oscilando entre el 10-35%, según el 
Grupo Castrillo. Una de las posibles complicaciones puede 
ser la ventriculitiscomo ocurrió en nuestro caso. Si bien el 
tratamiento se basa en la combinación de antibioterápicos, 
en la actualidad no se recomienda el uso de dexametasona 
inicialmente como terapia coadyuvante. Nuestro objetivo 
es presentar un caso de meningitis tardía con evolución 
tórpida y el uso discutido de corticoterapia, ya que al em-
plearlos, se objetivó una mejoría espectacular, con norma-
lización del LCR y de las imágenes ecográficas. También 

destacar que pese a que fue una meningitis tardía al mes 
de vida, el germen causante fue el Streptococo Agalactiae. 
En la actualidad el desarrollo psicomotor es normal.

Casuística de obesidad y pseudotumor cerebri en 
nuestra unidad en los 5 Últimos años.

Autor(es): I.P. Fernández Viseras, F.J. Macías López, S. 
Rodríguez López, J.R. Carrasco Fernández, I.M. Mayordomo 
Morales, J. Ortíz Tardío
Centros: Hospital del S.A.S. de Jerez de la Frontera, Jerez 
de la Frontera

Introducción: La Hipertensión Intracraneal Benigna o 
Pseudotumor Cerebri, es una patología poco frecuente en 
la infancia. Se caracteriza por la presencia de signos y sín-
tomas de hipertensión intracraneal, sin focalidad neuroló-
gica (salvo parálisis del VI par) con líquido cefalorraquídeo 
y pruebas de neuroimagen normales. La incidencia en la 
población general es de 1 caso por cada 100.000 habi-
tantes año, siendo más frecuente en mujeres obesas, lo 
cual prevalece en la edad pediátrica afectando por igual a 
ambos sexos. Su fisiopatología sigue siendo desconocida 
y su complicación más grave es el deterioro de la función 
visual y/o atrofia óptica, lo que obliga a un diagnóstico y 
tratamiento precoz.

Material y Métodos: Se ha realizado un Estudio Re-
trospectivo analizando las características clínicas y evo-
lutivas de 8 pacientes 5 mujeres (62%) y 3 varones (38%) 
diagnosticados de Hipertensión intracraneal benigna, 
con edades comprendidas entre los 4 y 13 años con una 
edad media de 10,3 años en los últimos 5 años. Los an-
tecedentes familiares, personales, desarrollo psicomotor 
y escolaridad eran normales en todos los casos. El índice 
de masa corporal en el momento del ingreso en 5 casos 
(62,5%) se correspondía con obesidad y en 3 casos (37%) 
fue normal. Destacar que las pruebas de neuroimagen, así 
como la citoquímica del líquido cefalorraquídeo fue normal 
en el 100% de los casos con una presión de salida su-
perior a 25cm de H20. En la clínica presentaban (100%) 
cefaleas, (25%) nauseas y/o vomitos , (87,5%) perdida de 
agudeza visual, (87,5%) edema de papila bilateral y (25%)
estrabismo. Como comorbilidades en el grupo de los obe-
sos asociaban (38%), hiperinsulinismo, (12,5%) tolerancia 
alterada de la glucosa, (25%) esteatosis hepática y (25%) 
hipercolesterolemia.

Comentarios: Dado el aumento de la prevalencia de 
la obesidad infantil en la población general, además de 
los problemas de salud ya conocidos, observamos que 
en nuestro medio se ha producido, un aumento de una 
patología muy poco frecuente en la infancia como es el 
Pseudotumor Cerebri. Dado la posibilidad de un deterioro 
grave de la función visual, es necesario un riguroso control 
de estos pacientes, además de las comorbilidades graves 
que asocien por su obesidad.

Artritis idiopática juvenil. A propósito de un caso
Autor(es): C. Encabo Gil, M.D.C. Cuadrado Caballero, A. 
Marín Cassinello, M. Moreno Prieto
Centros: Virgen Macarena

Introducción: La artritis idiopática juvenil poliarticu-
lar es el segundo subtipo de artritis idiopática juvenil (AIJ) 
más frecuente, con predominio en mujeres de entre 2-4 
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años, que afecta a pequeñas y grandes articulaciones si-
métricamente

Objetivo: Estudio de la AIJ a propósito de un caso es-
tudiado en nuestra Unidad de Pediatría.

Material y Métodos: Estudio descriptivo retrospectivo 
de la forma de presentación de un caso clínico. Revisión 
de la literatura

Resultados: Niña con antecedente reciente de vómi-
tos y traumatismo leve en rodilla izquierda, inicia con clau-
dicación de miembro inferior izquierdo de 3 semanas de 
evolución, con posterior tumefacción. AF: Madre porta-
dora X frágil, hiperlaxitud. Abuela materna síndrome me-
tabólico. AP: Embarazo controlado, lactancia materna ex-
clusiva hasta los 4 meses. Dermatitis atópica. Trastorno 
del sueño tratado con melatonina. EF: Buen estado gene-
ral. Flexo rodilla izquierda, tumefacción, sin rubefacción ni 
aumento de temperatura. Limitación a la flexión extensión 
de rodilla izquierda. 

Pruebas complementarias a destacar: artrocente-
sis con escasa salida de líquido. Bioquímica: Factor Reu-
matoide, ANA, HLA B27 y Péptido C citrulinado nega-
tivo. Frotis de sangre periférica: anisocitosis microcítica y 
trombocitosis. Ecografía rodilla: imagen ovoidea 1,5x 4,5 
mm que impresiona de engrosamiento sinovial focal, sin 
derrame articular. Evolución: en los dos meses posterio-
res presentó artritis de ambas rodilla, tobillo y retropié iz-
quierdo, IFPs de 2º-4º dedo de mano derecha y 4º dedo 
pie izquierdo. JC: AIJ poliarticular FR negativo.

Discusión: Se trata de una AIJ seronegativa de ini-
cio monoarticular con posterior presentación poliarticu-
lar (afectación asimétrica de 8 articulaciones de diferente 
tamaño posterior), sin afectación temporomanibular ni de 
columna cervical y exploración ocular normal.

Ante la presentación monoarticular se decidió terapia 
con infiltraciones con hexacetónido de triamcinolona y AI-
NES. Tras la evolución poliarticular se comenzó con Pred-
nisolona como terapia adyuvante al efecto del Metotrexato 
(1mg/kg/semanal). En la actualidad persiste artritis IFP de 
2 y 4º dedo mano derecha, rodilla derecha, estando justi-
ficado añadir FARME biológico, si persistiera sintomatolo-
gía tras 12 semanas de tratamiento con Metotrexato.

Comparación de la tasa estimada de disposición de gluco-
sa entre terapia insulínica intensiva con detemir y glargina
Autor(es): P. Comino Vázquez, A.M. Lechuga Sancho, C. 
Flores González, E. Romero Castillo, E. Palma Zambrana, B. 
Serrano Moyano
Centros: Hospital Universitario Puerta del Mar, Cádiz

Introducción: La tasa estimada de disposición de glu-
cosa (TEDG) se obtiene a partir del cociente cintura ca-
dera, la tensión arterial y la hemoglobina glicosilada. Sus 
valores se correlacionan inversamente con el grado de in-
sulinorresistencia.

Objetivo: Analizar si existen diferencias estadística-
mente significativas en la Tasa estimada de disposición 
de glucosa entre diabéticos con terapia insulínica intensiva 
con detemir y glargina.

Métodos: Estudio observacional descriptivo retrospec-
tivo de 75 pacientes diabéticos en tratamiento insulínico 
intensivo con determir o glargina.

Resultados: Se han estudiado 75 pacientes diabéti-
cos, de los cuales el 44% fueron varones y el 56% mu-
jeres. La edad media fue de 10 años (rango 5-14 años) y 
la edad media del debut 6 años (rango 10 meses – 12,8 
años).  El 40% (30 pacientes) seguían tratamiento con de-
temir y el 60 % (45 pacientes) con glargina.

IMC medio 18 kg/m2. Sólo 2 pacientes IMC > 25 kg/m2.
La TEDG media fue de 8.9 mg kg-1min-1 (6,97-10,97). 

El 18% (14 pacientes) tenían TEDG < 8,16 mg kg-1 min-1
Mediana TEDG en insulina detemir: 8.65 mg kg-1min-1. 

El 27% (8 pacientes) tenían TEDG < 8,16 mg kg-1min-1.
Mediana TEDG en insulina glargina: 9.18 mg/kg min. 

El 13 % (6 pacientes) tenían TEDG < 8,16 mg kg-1min-1.

Mayores de 10 años (49 pacientes):
El 29% (14 pacientes) seguían tratamiento con detemir 

y el 71 % (35 pacientes) con glargina.
La TEDG media fue de 9 mg kg-1min-1. El 20% (9 pa-

cientes) tenían TEDG < 8,16 mg kg-1min-1.
Mediana TEDG en insulina detemir: 8,77 mg kg-1min-1. 

El 21% (3 pacientes) tenían TEDG < 8,16 mg kg-1min-1.
Mediana TEDG en insulina glargina: 9,05 mg kg-1min-1. 

El 17 % (6 pacientes) tenían TEDG < 8,16 mg kg-1min-1.
Conclusiones:
· La tasa estimada de disposición de glucosa (TEDG) se 

correlaciona inversamente con el grado de insulinorresistencia.
· En nuestra muestra, la TEDG es menor (por tanto, 

mayor insulinorresistencia) en los pacientes que siguen 
tratamiento con insulina detemir.

· Serían necesarios más estudios para comprobar si 
hay menor insulinorresistencia en pacientes que siguen 
terapia insulínica con glargina.

Trastorno de la conducta alimentaria en la primera 
infancia. A propósito de dos casos

Autor(es): M. Murillo Murillo, Z. Martínez Martos, A. 
Domínguez Pérez, M.D.C. Rivero De La Rosa, F. Argüelles 
Martín, M. García Martín
Centros: Hospital Universitario Virgen de la Macarena, Sevilla

Introducción y Objetivos: El estancamiento ponderal 
es de los motivos de consulta más frecuentes en Nutri-
ción Infantil. Clásicamente dividimos la etiología en causas 
orgánicas y no orgánicas. La mayoría tienen origen mixto 
y el manejo puede ser difícil. Presentamos dos casos de 
retraso ponderal desde la primera infancia, de abordaje 
complejo, precisando tratamiento y apoyo multidisciplinar.

Resumen:
Caso 1: Paciente de 9 años derivado a consultas de 

Nutrición Infantil desde Salud Mental para valoración nutri-
cional y tratamiento por rechazo de la alimentación y estan-
camiento ponderal. En seguimiento desde los dos años, 
coincidiendo con separación de padres, por negativa a co-
mer. Diagnóstico actual: anorexia infantil de origen mixto. 
Peso: 21,3Kg (P6). Talla: 132cm (P29). Índice de Waterlow 
(IW): 69,2% (Desnutrición severa). Ingreso para realimen-
tación, estudio y reeducación alimentaria. Pruebas com-
plementarias para descartar organicidad negativas.

Durante ingreso alimentación por sonda, fraccionada, 
completa, que se sustituye por tomas habituales por 
boca. Paralelamente, psicoterapia y terapia familiar. No 
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precisa medicación coadyuvante. Revisiones conjuntas 
semanales. Evolución posterior favorable siendo alta a la 
semana, retirando sonda al mes y medio de tratamiento y 
recuperación progresiva de peso, talla y dinámica familiar.

Caso 2: Niña de 7 años derivada por su pediatra por 
escasa ganancia pondero-estatural. AP: Microcefalia fa-
miliar. Reflujo gastroesofágico del lactante. Retraso en 
la adquisición de hitos motores. Cefaleas en estudio por 
Neurología Infantil. Hiporexia en seguimiento por Salud 
mental. Retraída y triste. Sobreprotegida. Labilidad emo-
cional. No otros antecedentes. Peso: 16.4 (P3). Talla: 
118cm (P10).IW: 71,3% (Desnutrición moderadasevera).

Exámenes complementarios para descartar organici-
dad normales. Tras fracaso de suplementos nutriciona-
les orales, ingreso y nutrición por sonda con seguimiento 
conjunto con Salud mental que diagnostica de anorexia 
infantil y posible depresión, iniciando medicación con 
olanzapina y psicoterapia individual y familiar. Evolución 
favorable. Ganancia de peso adecuada y mejoría de la ac-
titud con la comida. Alegre y comunicativa. No precisa de 
alimentación por sonda en la actualidad.

Conclusiones: Creemos interesantes ambos casos 
por no tratarse de simples “malos comedores” sino de 
niños con evolución larga y compleja que han precisado 
abordaje multidisciplinar. En el retraso ponderal de ambos 
están implicadas causas no orgánicas (desestructuración 
familiar, sobreprotección, depresión) que pueden producir 
desnutrición y susceptibilidad a la enfermedad. Es funda-
mental el apoyo y la terapia conjunta, capaz no sólo de 
nutrirlos adecuadamente, sino de reconducir conductas 
viciadas que permitan la buena evolución posterior y su 
mantenimiento en el tiempo.

Síndrome de Joubert, una enfermedad rara. 
Presentación de 3 casos.

Autor(es): N. Guerrero Moreno (1), J. Sierra Vázquez (2), 
N.M. Portero García (1), C. Gaya Sánchez (3), M. Delgado 
Rioja (1)
Centros: (1)Hospital Juan Ramón Jiménez, (2)Centro Seta, 
(3)Hospital Infanta Elena

Introducción: El Síndrome de Joubert (SJ) fue descrito 
por primera vez en 1968. Prevalencia: 1/80000-1/100000 
RN vivos. Se trata de un grupo de desórdenes genéti-
cos (identificados 10 localizaciones; mutación en AHI1 en 
6q23 y delección NPHP1 en 2q13, CEP290 (NPHP6) en 
12q21.32, TMEM67 en 8q21, RPGRIP1L en 16q12.2 y 
otros 2 genes en 9q34 y 11p12-q13.3),clínica y evolutiva-
mente muy heterogéneo, de herencia Autosómica Rece-
siva definido por alteraciones clínicas características (hi-
potonía, ataxia, retraso mental, apraxia oculomotriz y al-
teraciones del ritmo respiratorio) con anomalías estructu-
rales infrantentoriales (mesencéfalo y cerebelo) descritas 
en la RMN craneal como agenesia de vermis cerebeloso, 
signo del molar y IV ventrículo en paraguas.

Otras alteraciones descritas son: discinesias buco-
linguo-faciales, retinopatía, malformaciones renales, ce-
rebrales y dismorfismo, según los cuales se distinguen 6 
subtipos de SJ (JBTS1-JBTS6).

Pacientes y Método: Presentamos 3 casos de SJ 
diagnosticados en periodo de lactante, analizando clínica, 
neuroimágen y evolución.

Resultados:
Caso 1: Niña que consulta a los 12 meses por tras-

torno del ritmo respiratorio, protrusiones linguales rítmicas 
desde RN, apraxia oculomotriz, hipotonía y facies dismór-
fica. I.D Battelle: 5-6 meses. Se asocia epilepsia parcial. 
RMN: agenesia de vermis cerebeloso y trastornos en la mi-
gración neuronal. Ecografía abdominal y estudio oftalmoló-
gico normal. Mala evolución, en la actualidad retraso men-
tal profundo, ataxia y persistencia de las crisis. Las altera-
ciones del ritmo respiratorio desaparecieron a los 4 años.

Caso 2: Varón que consulta a los 9 meses por tras-
torno del ritmo respiratorio, distonía orofacial, hipotonía y 
dismorfismo desde el nacimiento I. D Battelle 4 meses. 
RMN: agenesia de vermis cerebeloso, signo del molar y 
IV ventrículo en paraguas. Ecografía abdominal y estudio 
oftalmológico normal. Evolución: hipotonía axial grave, re-
traso madurativo, apraxia oculomotriz y ataxia.

Caso 3: Niño de 5 meses con diagnóstico prenatal de 
malformación de fosa posterior que presenta alteraciones 
del ritmo respiratorio (apnea-hipernea) desde RN, hipoto-
nía, apraxia oculomotriz y dismorfia. RMN: atrofia de ver-
mis cerebeloso y signo del molar.

Conclusiones: El trastorno del ritmo respiratorio tanto 
en vigilia como en sueño es un síntoma guía en esta enfer-
medad. Los hallazgos en la neuroimágen apoyan el diag-
nóstico y la genética lo confirma. El pronóstico es variable.

Perforaciones digestivas espontáneas 
en el recién nacido. A propósito de 2 casos. 

Autor(es): S. Amat Valero, E.M. Enríquez Zarabozo, E. Blesa 
Sánchez, A. Torres De Aguirre
Centros: Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil, Badajoz

Objetivo: La perforación intestinal espontánea en el 
período neonatal tiene muy baja frecuencia, y su etiopa-
togenia es desconocida. Se postula que puede deberse a 
un defecto de la pared o a necrosis de la misma secunda-
ria a hipoxia o asfixia perinatal. Están descritos varios fac-
tores predisponentes como la prematuridad, bajo peso al 
nacimiento, sexo masculino, estrés fetal.

Material y Métodos: Presentamos dos casos de per-
foración intestinal espontánea en neonatos.

Resultados:
Caso 1: Niño recién nacido pretérmino de 12 horas de 

vida que presenta distensión abdominal brusca tras colo-
cación de sonda nasogástrica. Radiografía de abdomen: 
neumoperitoneo masivo. Se realiza laparotomía media su-
praumbilical hallándose perforación aislada gástrica. Se 
realiza cierre primario de la misma. Evolución postopera-
toria favorable.

Caso 2: Niña pretérmino de 32 semanas, que presenta 
a las 24 horas de vida vómitos y distensión abdominal. A 
la exploración abdomen distendido y timpánico, doloroso. 
Radiografía abdomen: neumoperitoneo masivo. Se realiza 
laparotomía media supraumbilical visualizándose perfora-
ción en ángulo hepático de colon, e integridad del resto de 
asas de intestino. Se procede a resección de ángulo hepá-
tico de colon y anastomosis colo-cólica termino-terminal.

Evolución postoperatoria tórpida que requiere varias 
reintervenciones, hallándose en la actualidad con tránsito 
intestinal reconstruido y tolerando dieta adecuadamente.
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Conclusiones: Ante una distensión abdominal progre-
siva y brusca en un recién nacido, con imagen de neumo-
peritoneo en la radiografía, debemos realizar un diagnós-
tico diferencial con las entidades más frecuentes de perfo-
ración intestinal: enterocolitis necrosante, íleo meconial y 
obstrucciones intestinales secundarias a malformaciones, 
y una vez descartadas pensar en la posibilidad de perfo-
ración gastrointestinal espontánea.

Leucodistrofia con fibras de Rosenthal.
Autor(es): N.M. Portero García (1), J. Sierra Vázquez (2), N. 
Guerrero Moreno (1), O. Alonso Luengo (3)
Centros: (1)Hospital Juan Ramón Jiménez, Huelva, (2)
Centro Seta, Sevilla, (3)Hospital Infantil. Sevilla

Introducción: Descrita por Alexander (1949), es una 
enfermedad heredo-degenerativa, autosómica domi-
nante, la mayoría es originada por una mutación puntual 
de novo, en el gen de la proteína ácida fibrilar glial (cromo-
soma 17.q21). Esta proteína anómala (fibra de Rosenthal) 
se acumula difusamente en sustancia blanca y cortex ce-
rebral, preferentemente en regiones perivasculares, sube-
pendimarias y superficie del cerebro, además existe au-
sencia de mielina en sustancia blanca e hidrocefalia (45%). 
Existen tres formas clínicas: infantil, juvenil y adulto. La 
forma infantil, comienza entre RN-2 años con: macroce-
falia, regresión psicomotora, ataxia, espasticidad y crisis 
epiléptica, exitus a los dos años de comienzo.

Existen criterios diagnósticos por neuroimagen (Van der 
Knaap. 2001), cuatro criterios de los siguientes: 1. Afecta-
ción de predominio frontal, 2. Halo hiperintenso perivascu-
lar en T1 e hipointenso en T2, 3. Afectación de núcleos de 
la base y tálamo, 4. Afectación de tallo celular y médula, 
5. Realce con el contraste en sustancia blanca y gris. En 
la Espectro RNM disminución de N-acetilaspartato (NAA); 
la genética confirma el diagnóstico.

Objetivo: Dar a conocer a los Pediatras esta enferme-
dad rara (500 casos publicados en el mundo).

Paciente y método: Niña de 22 meses con ataxia 
aguda de 2 semanas de duración en un contexto febril, 
antecedentes retraso en la adquisición del lenguaje. Ma-
crocefalia (PC: 52 cm), ataxia cerebelosa. ID Battelle: 16 
meses. Se sospecha enfermedad por criterios de neu-
roimagen y se confirma con genética. Evolución clínica 
atípica brote de ataxia con deterioro neurológico desen-
cadenada por fiebre.

Conclusiones: El diagnóstico se basa en la clínica (ma-
crocefalia y regresión psicomotora) y en la neuroimagen y 
el de certeza mediante genética.

En nuestro caso la evolución clínica, es atípica por episo-
dio de ataxia y trastorno cognitivo desencadenado por fiebre 
parecido a otro tipo de leucoencefalopatía (evanescente).

Realizar consejo genético a los padres (previa genética) 
y diagnóstico prenatal.

Hiponatremia refractaria al tratamiento 
en contexto de Gastroenteritis aguda

Autor(es): P. Comino Vázquez, A. Estalella Mendoza, A.M. 
Lechuga Sancho, E. Romero Castillo, C. Flores González, J. 
Merino López
Centros: Hospital Universitario Puerta del Mar, Cádiz

Introducción: La insuficiencia suprarrenal primaria es 

la incapacidad de la glándula suprarrenal para mantener 
una secreción hormonal adecuada, tanto en situación ba-
sal como de estrés. No existen estudios de prevalencia en 
la edad pediátrica y posiblemente sea una entidad infra-
diagnosticada.

Caso Clínico: Paciente varón de 4 años de edad que 
acude por fiebre de hasta 38,5ºC, vómitos (7-8) y cefalea 
de 24 horas de evolución. En la exploración destaca la pa-
lidez y sequedad de mucosas.

En la analítica de sangre hallamos una hiponatremia 
(119mmol/l) con potasio y urea elevados.

Con la sospecha de deshidratación hiponatrémica, in-
gresa para corrección hidroeletrolítica lenta (para minimi-
zar el riesgo de desmielinización pontina) pero en el control 
analítico posterior se agrava la hiponatremia (113 mmol/l), 
trasladándose e UCI pediátrica.

Rehistoriando al paciente, destaca intensa avidez por 
la sal desde hace un año, alteración de la conducta, e hi-
perpigmentación mucocutánea, especialmente de encías 
y pliegues.

La osmolalidad plasmática está disminuida, no hay 
edemas ni excreción renal de sodio, así que con sospecha 
de insuficiencia suprarrenal se solicita nueva analítica en la 
que destacan valores muy elevados de ACTH (>1500 pg/
dl) junto con hipoaldosteronismo.

Se solicita batería de pruebas para el diagnóstico etio-
lógico de la insuficiencia suprarrenal primaria y se instaura 
tratamiento sustitutivo de mantenimiento con hidrocorti-
sona y fludrocortisona, así como suplementos de sal en 
la dieta.

El paciente evolucionó favorablemente en pocos días, 
normalizándose las cifras de sodio plasmáticas, desapa-
reciendo la avidez por la sal, y recuperando peso y su ca-
rácter habitual.

Conclusiones:
• La insuficiencia suprarrenal es, en potencia, una si-

tuación de urgencia vital.
• Si la insuficiencia se instaura lentamente, los sínto-

mas pueden ser difícilmente reconocibles (fatigabilidad, 
anorexia, pérdida de peso, síntomas gastrointestinales, 
cambios en la personalidad) por lo que es fundamental la 
sospecha clínica.

• Debe sospecharse en aquellos pacientes con hipona-
tremia e hiperpotasemia acompañados de hipoglucemia.

• En la insuficiencia suprarrenal primaria los pacientes 
presentan avidez por la sal e hiperpigmentación.

• Para el diagnóstico, niveles de ACTH > 100 pg/ml 
son característicos.

• El tratamiento sustitutivo se realiza con glucocorticoi-
des y mineralocorticoides.

Actualización del fallo de medro en una consulta 
de Nutrición Infantil en el año 2012

Autor(es): Z. Martínez Martos, M. Murillo Murillo, M.D.C. 
Rivero De La Rosa, A.J. Domínguez Pérez, F. Argüelles 
Martín, M. García Martín
Centros: Hospital Universitario Virgen de la Macarena, Sevilla

Objetivos: Analizar las características de los pacien-
tes derivados a consultas Nutrición Infantil de nuestra área 
hospitalaria por fallo de medro en 2012.
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Material y Métodos: Revisamos pacientes entre Enero 
y Diciembre de 2012. Analizamos datos sobre edad, 
sexo,tiempo de evolución hasta la primera consulta, exá-
menes complementarios, presencia de causas orgánicas, 
estado nutricional, tratamiento prescrito y duración y evo-
lución posterior.

Resultados: Revisamos 41 pacientes (22 varones, 
53,6% y 19 mujeres, 46,4)El rango de edad fue de 6 me-
ses hasta 3 años (media de 13,5 meses, sin diferencias en-
tre sexos). El tiempo entre la instauración de los síntomas 
hasta la primera consulta fue de 5,7 meses de media (+/- 
0,45 meses), se reduce significativamente (p<0,001) en 
menores de 18 meses (3,1 meses). En el 100% de los pa-
cientes se realizó estudio analítico completo, test del sudor 
y ecografía abdominal como estudio preliminar. El 29,2% 
procedían de atención primaria, el 48,7% de consultas de 
gastroenterología infantil y el resto de otras especialidades. 
El 71% no mostraba alteraciones que sugiriesen patología 
orgánica, y 12 pacientes (29,2%) presentaba enfermedad 
que justificaba el fallo de medro (4 niños alergia a proteínas 
de leche de vaca, 2 celiacos, 3 acidosis tubulares renales, 
1 síndrome de Silver-Russell y 2 pacientes con broncopa-
tía de repetición). No diferencias entre sexos. Presentaban 
una media de índice de Waterlow (IW) de 79,2% con un 
índice Nutricional (IN) de 77,7%. En el grupo con enferme-
dad de base el estado nutricional era peor (IW: 73,5%, IN: 
71%, p<0,005). El 31,7% precisó tratamiento con suple-
mentos dietéticos (33% en el grupo con enfermedad de 
base) una media de 3,8 meses y el 100% evolucionó ade-
cuadamente tras 6-9 meses de seguimiento.

Conclusiones: El retraso de crecimiento es uno de 
los motivos de consulta más frecuente en Nutrición Infan-
til, siendo causa de preocupación familiar importante. En 
nuestra área, nuestros pacientes se realizaron exámenes 
complementarios que descartaran organicidad no pre-
sentando en su mayoría causa orgánica que lo justifique, 
al igual que en la literatura. La mayoría no precisó trata-
miento nutricional intensivo ni prolongado, siendo sufi-
ciente el entrenamiento en conductas alimentarias ade-
cuadas y un apoyo individualizado al paciente y la familia.

Alergia alimentaria múltiple. A propósito de un caso.
Autor(es): Y. García García, M. Bermejo Pastor, M.D.L.Á. 
Expósito Expósito, E. Gil Poch, M.D.C. Prieto Zazo, L. Galán 
Bueno, M. Capataz Ledesma, E. Galán Gómez
Centros: Materno Infantil

Las reacciones alérgicas alimentarias son un problema 
pediátrico importante, debido al aumento de prevalencia 
y a su impacto personal y social. Implican restricciones 
alimentarias y conllevan un riesgo de reacciones adversas 
con síntomas de aparición variable, pero potencialmente 
graves como la anafilaxia. Los alimentos que en meno-
res de 5 años causan alergia con mayor frecuencia son 
el huevo, la leche de vaca y el pescado. La clínica más 
habitual es la cutánea y estos pacientes asocian además 
mayor prevalencia de asma y de rinitis. La eliminación del 
alimento causante de la dieta y el tratamiento temprano de 
los síntomas, en caso de ingestión accidental, son el pilar 
fundamental de su manejo.

Presentamos el caso de un varón de 8 años con fallo 
de medro desde el año de vida y con diagnóstico de bron-

quitis de repetición, dermatitis atópica y alergia al huevo. 
Al segundo año se le detectó celiaquía, y posteriormente 
presentó sensibilización a diversos alimentos (leche, legum-
bres, fruta, frutos secos, verdura, maíz, algunos pescados, 
etc), algunos antibióticos, látex y a numerosos neumoaler-
genos. Los síntomas más habituales son distensión ab-
dominal, diarrea e hiporexia junto con frecuentes crisis de 
asma bronquial. La dieta con exclusión de tantos alimen-
tos preocupa a la familia, y el paciente teme probar nue-
vos productos. Destaca una IgE total: 458 UI/ml con Ig E 
específica elevada a múltiples alimentos. Forman parte de 
su dieta habitual actualmente los cereales o tostadas en el 
desayuno, a media mañana y merienda actimel con lomo o 
chorizo, en almuerzo y cena alterna sopa de fideos, pasta, 
arroz, salchichas, puré de patata y zanahoria, carne o algún 
tipo de pescado y yogures. Tiene una dieta exenta de glu-
ten, legumbres, frutos secos, leche (salvo yogures) y huevo. 
Actualmente en tratamiento con Montelukast y combina-
ción de Beta-2 de larga duración y esteroides inhalados.

Como conclusión, recordar que las alergias alimenta-
rias en niños suponen un problema importante. Se debe 
tratar al paciente y no a las pruebas complementarias, in-
tentando, cuando sea posible, la desensibilización progre-
siva y precoz de los alimentos problemáticos, para garan-
tizar una mayor calidad de vida y minimizar el riesgo de 
reacción anafiláctica grave.

Motivos de derivación a la consulta de cardiología 
infantil desde atención primaria. Revisión de 6 meses.
Autor(es): G.M. Quesada Trujillo
Centros: Hospital del S.A.S. de Jerez de la Frontera, Jerez 
de la Frontera

Objetivo: Conocer motivos de derivación y diagnós-
ticos más frecuentes de pacientes enviados a nuestras 
consultas de cardiología infantil desde atención primaria.

Material y Métodos: Estudio descriptivo retrospec-
tivo de 135 pacientes remitidos a nuestra consulta desde 
atención primaria en un periodo de 6 meses.

Resultados: Sexo: 60% varones, 40% mujeres. Edad: 
17% menores del año, 51% entre 1 y 7 años, 32% entre 
7 y 14. Motivos de consulta: 61% Soplo (12% de ellos 
auscultados en procesos febriles), arritmia (12%), dolor to-
rácico (9%), estudio cardiológico (4%), síntomas vagales 
(4%), miocardiopatías (3%), otros (5%). Diagnósticos: co-
razón estructuralmente normal (55%), cardiopatía congé-
nita (27%), arritmia (11%), dolor precordial (4%), síncopes 
vasovagales (3%). El 68% del total de soplos fue catalo-
gado como soplo inocente. El resto (32%) fueron: 28% 
comunicación interauricular, 24% insuficiencia mitral, 12% 
comunicación interventricular, 12% ductus permeable, 
8% estenosis pulmonar, 8% hipertrofia septal, 4% esteno-
sis aórtica, 4% aorta bicúspide. El 45% de los pacientes 
fueron dados de alta tras la primera visita.

Comentarios: En nuestro centro el principal motivo de 
derivación fue el soplo, siendo diagnosticados en un alto 
porcentaje como inocentes. El reconocimiento de los so-
plos fisiológicos a través de la auscultación por el pediatra 
de atención primaria tranquiliza a la familia sin necesidad 
de otras exploraciones. La ecocardiografía permite des-
cartar anomalías estructurales y dar de alta a pacientes 
que no precisan seguimiento.
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Presentación inusual de diabetes tipo Mody II: 
A propósito de un caso

Autor(es): G.M. Quesada Trujillo, M.Á. Santos Mata, S. 
Rodríguez López, M. Muñoz Cabeza, I.P. Fernández Viseras, 
J.R. Carrasco Fernández, I.M. Mayordomo Morales, B. Ruíz 
De Zárate Sanz, J. Ortíz Tardío
Centros: Hospital del S.A.S. de Jerez de la Frontera, Jerez 
de la Frontera

Introducción: La diabetes tipo MODY supone entre un 
2 y un 5% de todas las diabetes. Las mutaciones en el gen 
que codifica la enzima glucoquinasa (GKN) son la causa 
más común de esta diabetes. En la actualidad existen más 
de 200 mutaciones descritas. La clínica habitual se pre-
senta con hiperglucemias leves, sin diabetes manifiesta, 
manteniendo buen control metabólico sin tratamiento.

Caso Clínico: Paciente mujer de 4,5 años de edad re-
mitida por presentar poliuria, polidipsia e hiperglucemia en 
ayunas (126-130 mg/dl) y 2 horas postingesta (120-220 
mg/dl). Antecedentes personales: CIR armónico. Ac-
tualmente peso y talla en percentiles 25. Antecedentes 
familiares: Madre diabetes tipo I postgestacional en tra-
tamiento insulínico, abuela materna diabetes tipo II tratada 
con antidiabéticos orales. Exámenes complementarios: 
Glucosa: 121 y 130mg/dl, insulina: 3,8 mUI/ml, péptido 
C: 0,4 ng/ml, HbA1C: 6,2 %. Anticuerpos antitiroideos: 
negativos. TTOG: glucemia basal 99 mg/dl, a las 2 ho-
ras: 220 mg/dl. Ac antiinsulina, Ac anti-IA2, Ac anti GAD, 
ICA: negativos. IgA<5mg/dl. IgG e IgM normales. Serolo-
gía de gluten: negativa. Ac anticélulas parietales: negativo. 
Microalbuminuria: negativa, no glucosuria. Tipaje HLA: no 
compatible con D. tipo I. Estudio Molecular MODY II: 
negativa la secuenciación de los exones 1 al 10 así como 
las zonas flanqueantes del gen de la GCK. 

Evolución: Se realiza tratamiento dietético y tras 1 año: 
HbA1c 7,2%, clínica de poliuria y polidipsia, hipergluce-
mia en ayunas y postingesta >250 mg/dl. Se inicia trata-
miento con Insulina glargina 3 UI, normalizándose gluce-
mias, manteniendo HbA1c 6% y desapareciendo sintoma-
tología clínica. Estudio genético ampliado: genes HNF1A, 
HNF4A, Gen INS y GCK: negativos. Estudio GCK técnica 
MLPA kit P241 del MRC_holland: delección en heterozigo-
sis que incluye los exones 1 al 10 y parte de la zona 5’UTR 
(p.met1-gln465 delección, C1-1395del). Dicha delección 
en heterozigosis también es encontrada en la madre.

Conclusiones: La diabetes MODY es una entidad pau-
cisintomática que generalmente no requiere tratamiento.

Es fundamental un adecuado enfoque diagnóstico ya 
que evita tratamientos crónicos e innecesarios en estos 
pacientes. Los avances en las nuevas técnicas diagnósti-
cas permiten una identificación más precoz de la enferme-
dad y un manejo terapéutico más adecuado.

Infección perinatal por CMV en prematuro extremo. A 
propósito de un caso clínico.

Autor(es): G.M. Quesada Trujillo, M.Á. Santos Mata, M. 
Muñoz Cabeza, S. Rodríguez López, M.D. Esquivel Mora, V. 
Ramos Ramos, M.C. Díaz Colom, J. Ortíz Tardío
Centros: Hospital del S.A.S. de Jerez de la Frontera, Jerez 
de la Frontera

Introducción: La infección por citomegalovirus (CMV) 
es la infección neonatal viral más frecuente tanto congé-

nita como adquirida. La prevalencia de la infección ad-
quirida por CMV en prematuros oscila entre el 12-22%. 
La mayoría de las infecciones adquiridas en recién naci-
dos a término son asintomáticas (90%) o se manifiestan 
como una enfermedad autolimitada. En prematuros, sin 
embargo, la infección postnatal puede ocasionar una en-
fermedad severa con afectación multiorgánica. La trans-
misión del virus a través de la lactancia materna es la vía 
más frecuente de contagio en la infección adquirida.

Caso Clínico: Ingresa en Unidad de Cuidados Inten-
sivos Neonatales recién nacida mujer de 24 semanas de 
edad gestacional y 480 gramos. Producto único de emba-
razo controlado. Serología materna negativa, CMV no rea-
lizado. Se mantiene estable hasta la 4º semana de vida, 
en la que se produce empeoramiento clínico importante, 
inestabilidad hemodinámica y aumento del soporte venti-
latorio, constatándose presencia de infiltrados pulmona-
res bilaterales en la radiografía de tórax. Se detecta posi-
tividad de la PCR a CMV en orina tras el cribado univer-
sal en prematuros y se investiga la presencia del virus en 
otros líquidos biológicos, siendo positiva en sangre y la-
vado bronquioalveolar y negativa en LCR. La IgM frente a 
CMV se positiviza (negativa al nacimiento) y se realiza PCR 
a CMV en muestra de sangre de papel secante (Guthrie), 
que resultó negativa, así como en leche materna, en la 
que existía una elevada carga viral. Ante estos hallazgos 
se diagnostica de sepsis/neumopatía por CMV inicián-
dose tratamiento con ganciclovir durante 6 semanas y se 
retira la lactancia materna, dada la sintomatología clínica 
de la paciente. La evolución posterior es favorable y la 
carga viral disminuye hasta ser indetectable al final del tra-
tamiento.

Comentarios: La infección adquirida por CMV en pre-
maturos se asocia en ocasiones a una infección de curso 
grave. Una alta proporción de estas infecciones se produ-
cen a través de la leche materna. Consideramos por ello 
conveniente realizar el cribado universal en prematuros así 
como la detección del virus en la leche materna en aque-
llos casos susceptibles o de alto riesgo.

Masa pericárdica, hallazgo casual en un lactante sano.
Autor(es): M. Muñoz Cabeza, F.J. Salas Salguero, G.M. 
Quesada Trujillo, C. Salido Peracaula, J.R. Fernández 
Carrasco, I. Mayordomo Morales, J. Ortíz Tardío
Centros: Hospital del S.A.S. de Jerez de la Frontera, Jerez 
de la Frontera

Introducción: Los tumores cardíacos son neoplasias 
muy infrecuentes en la edad pediátrica, con una inciden-
cia del 0,27%. Excepcionales, son los tumores relaciona-
dos con el pericardio. El diagnóstico diferencial de estos 
últimos debe realizarse con los tumores del mediastino 
anterior, hiperplasia tímica, metástasis, lesiones cardía-
cas primarias como mesoteliomas pericárdicos, y quistes 
broncogénicos intrapericárdicos entre otros. Pueden te-
ner poca expresividad clínica, lo que hace que en ocasio-
nes se diagnostiquen como hallazgo casual en una explo-
ración realizada por otro motivo.

Caso Clínico: Lactante de diez meses en revisión por 
cardiología infantil por comunicación interauricular tipo os-
tium secundum. Asintomático desde el punto de vista car-
diovascular.
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Antecedentes personales: sin interés. Exploración 
física: normal. Pruebas complementarias: - Electrocar-
diograma: normal. - Ecocardiografía: corazón estructural-
mente normal. En techo de AD, se observa una formación 
sólida homogénea de 13 mm, extracavitaria, que impre-
siona intrapericárdica.

Dada la posibilidad de patología grave dentro del diag-
nóstico diferencial de dichas formaciones, se decide am-
pliar estudio:

- Rx tórax y analítica general: normal.
- Resonancia magnética: se confirma la presencia de 

una ocupación del receso pericárdico anterolateral dere-
cho por el timo, que presenta una prolongación lateral su-
perior a lo habitual, entrando en contacto con la superficie 
diafragmática, aurícula derecha y surco AV derecho.

Comentarios:
- La ecocardiografía es esencial para el diagnóstico de 

tumores cardíacos, a veces como hallazgo casual. Ante 
una duda diagnóstica, la resonancia magnética es la téc-
nica de elección.

- La hiperplasia tímica es una causa rara de masa me-
diastínica detectada por ecocardiografía. Puede ser asin-
tomática, como en nuestro paciente, o presentarse con 
clínica de compresión. En este caso, estaría indicada la 
biopsia.

- Esta entidad debería de ser incluída en el diagnóstico 
diferencial de las masas pericárdicas y del mediastino an-
terior en niños, especialmente cuando son asintomáticas.

Miocarditis aguda: revisión de casos en nuestro servicio
Autor(es): C. Tort Cartró (1), R. Hernández Martín (1), D. 
García-Navas Núñez (1), S. Muñoz Pérez (1), J. Remedios 
Muro (2), J.A. Lozano Rodríguez (1), M.D. Peña Martín (1), 
A.R. Barrio Sacristán (1), C.E. Cimadevilla Sánchez (1)
Centros: (1)Hospital San Pedro de Alcántara, Cáceres, (2)
Hospital Campo Arañuelo, Navalmoral de la Mata

La Miocarditis Aguda (MA) es infrecuente en la edad 
pediátrica, aunque suele estar infradiagnosticada por la 
variabilidad en su presentación que va desde la enferme-
dad subclínica a la muerte súbita. Presentamos los últi-
mos casos de MA en nuestro servicio, hacemos una revi-
sión de la literatura.

1º: Neonato pretérmino (31 semanas, 1820g), gemelo, 
cesárea por abruptio placentae. -21º día de vida: extra-
sístoles ventriculares sin repercusión hemodinámica. Eco-
cardiograma: insuficiencia mitral (IM) ligera. -22º día: ta-
quicardia auricular. Ecocardiograma: IM moderada, dila-
tación auricular izquierda. Recibe 2 bolos de adenosina, 
no revierte pero se enlentece el ritmo permitiendo visuali-
zar patrón de ondas P en “dientes de sierra”. Persiste tras 
flecainida, revierte con cardioversión sincronizada. Poste-
riormente estable y asintomático. PPCC: PCR-Coxackie 
B4 en paciente y cogemelo positiva. Evolución: trata-
miento con flecainida sin nuevos episodios. Al año eco-
cardiograma y ECG normales.

2º: Varón, 11 años, dolor precordial con irradiación a 
brazo izquierdo que le despierta de madrugada. Hemodi-
námicamente estable. PPCC: ECG: elevación segmento 
ST en D II/III/avF. CK-MB 13,13 ng/mL (normalidad: 0-5), 
Troponina T 158,5 ng/L (normalidad: 0-14). Analítica, eco-
cardiogama y Rx tórax normales. Serologías negativas. 

Evolución: normalización segmento ST a las horas. Du-
rante el mismo ingreso nuevo episodio de dolor precordial, 
con elevación de ST y de marcadores de daño cardiaco, 
se autolimita. Posteriormente asintomático, ECG, Tropo-
nina y CK-MB normalizados.

3º: Varón, 13 años, dolor centrotorácico opresivo y 
cuadro presincopal, hemodinámicamente estable. PPCC: 
ECG: extrasístoles supraventriculares, bloqueo AV de se-
gundo grado. Troponina T 66,74 ng/L. Ecocardiograma: 
IM ligera. CK-MB, analítica general y Rx tórax normales, 
serologías negativas. EVOLUCIÓN: a las horas ECG nor-
malizado. Al alta troponina y ecocardiograma normales.

Conclusiones:
1. La infección viral por enterovirus es la causa más fre-

cuente de MA.
2. La MA en pediatría representa un reto diagnóstico 

por la inespecificidad de sus síntomas y signos. En niños 
mayores el dolor torácico puede ser un síntoma guía.

3. En la mayoría de los casos el ECG es una prueba 
fundamental para llegar al diagnóstico. La elevación de 
Troponina T puede ser de gran ayuda en el diagnóstico y 
seguimiento de la MA.

4. Las medidas de soporte son la base del tratamiento.

Síndrome de Cushing Yatrógeno: Un caso peculiar.
Autor(es): C. Santana Escalante
Centros: Hospital Juan Ramón Jiménez

Introducción: El síndrome de Cushing yatrógeno está 
causado por la administración exógena de glucocorticoi-
des o de ACTH como parte del tratamiento de diversas 
patologías y es, con diferencia, la causa más frecuente de 
síndrome de Cushing en Pediatría.

Caso clínico: Niña de 4 años que nos es remitida por 
presentar clínica compatible con síndrome de Cushing. 
Unos 40 días antes le habían pautado en su país de origen 
tratamiento corticoideo con Metilprednisolona a dosis de 
32 mg/día (1.5 mg/kg/día), por un dudoso síndrome ne-
frótico que no fue confirmado posteriormente en nuestro 
Servicio. A su ingreso presentaba: TA 130/90 (>p99), cara 
de luna llena, mejillas rubicundas, cuello de búfalo, hirsu-
tismo, boca en carpa, obesidad troncular y piel tensa, bri-
llante y reticulada. (Se aportan imágenes). Se detectaron 
unas cifras de cortisol en orina y ACTH basal disminuídas. 
Se practicó una ecografía y posterior RNM abdominales 
que resultaron normales, no visualizándose alteración al-
guna en las glándulas suprarrenales. Durante su ingreso 
precisa tratamiento antihipertensivo con politerapia y se 
programa una reducción progresiva de la corticoterapia 
con vistas a evitar una crisis suprarrenal. Tras ser dada de 
alta es seguida en consultas externas donde observamos 
semanas después de la suspensión del tratamiento corti-
coideo persistencia de rasgos cushingoides.

Conclusiones:
- El síndrome de Cushing yatrógeno es la causa más 

frecuente de hipercortisolismo en niños y adolescentes y, 
por su clínica larvada, el diagnóstico suele ser tardío, en 
un plazo medio de 2 años.

- Entre los numerosos signos y síntomas destaca obe-
sidad y enlentecimiento del crecimiento, que pueden per-
sistir tras la retirada de la corticoterapia.
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- En el caso que presentamos llama la atención la clí-
nica tan florida que aparece tras relativamente poco 
tiempo de tratamiento corticoideo, lo cual nos habla de la 
influencia de una susceptibilidad individual en el desarrollo 
de este síndrome.

- Es fundamental el diagnóstico precoz para evitar 
efectos irreversibles.

- La retirada de la corticoterapia debe hacerse me-
diante una pauta de reducción progresiva de dosis para 
evitar que se desencadene una crisis suprarrenal.

Elaboración de fórmulas y preparados lácteos 
en la unidad de biberonería

Autor(es): M. García García (1), P. Alvarez Muñoz (2), M. 
Gómez González (1), M. López Rodríguez (1), M. Bobillo 
Santos (1), M. Rodríguez González (1), P. Guijarro Gonzalo(1)
Centros: (1)Complejo Hospitalario, Cáceres, (2)Hospital San 
Pedro de Alcántara, Cáceres

Introducción: Se elabora en el Hospital San Pedro de 
Alcántara (HSPA) de Cáceres, un protocolo de actuación 
para adaptar la normativa de la OMS, basada en el sistema 
de evaluación de peligros y puntos de control critico pro-
puesto por el Codex alimentario. A la preparación de fór-
mulas infantiles lácteas (PPL), cuyo objetivo es su elabo-
ración en condiciones óptimas de asepsia y desinfección.

Los preparados en polvo para lactantes, PPL, no son 
estériles, siendo los gérmenes mas importantes que pue-
den contaminarlos (categoría A de causalidad), la Salmo-
nella entérica y el Enterobacter sakazakii. Asimismo otros 
gérmenes en la categoría B de causalidad también pue-
den ser contaminantes (Klebsiella pneumoniae, E.coli, En-
terobacter cloacae). Existen diferentes preparados lácteos 
adaptados a la edad, peso , patología del niño, ademas 
de suplementos nutricionales y medicación.

Actividades: Se desarrolla un sistema de análisis de 
puntos críticos, adaptado a las condiciones del hospi-
tal, en coordinación con los Servicios de Neonatología, 
M. Preventiva, departamento de biberonería y nutrición: 
1.- Condiciones estructurales y organizativas del depar-
tamento de biberonería (delimitación del espacio limpio-
sucio, temperatura ambiental y de frigorífico, recurso ma-
teriales y humanos); 2.- Plan de limpieza y desinfección 
(higiene de manos, del entorno, termodesinfección de bi-
berones ); 3.- Preparación de PPL (higiene de manos, ves-
timenta del personal, temperatura del agua de prepara-
ción); 4.- Condiciones de trazabilidad (identificación de la 
formula preparada y paciente, distribución a unidades de 
hospitalización); 5.- Controles en biberonería y planta de 
hospitalización (control de lotes diferentes, supervisión de 
limpieza y mantenimiento de calienta biberones); 6.- Con-
trol de calidad (análisis microbiológico)

Medidas correctoras: Medidas correctoras adopta-
das ante un resultado positivo: 1. Notificar al M. Preven-
tiva; 2. Inmovilizar lotes de leche en polvo correspondien-
tes; 3. No utilizar biberones preparados con leche del lote 
afectado; 4. Enviar al Servicio de Microbiología nuevas de 
muestras de leche del lote afectado; 5. Identificación de 
pacientes que pudieran haber consumido leche del lote 
afectado; 6. Revisar cumplimiento de lavado de manos, 
limpieza y desinfección; 7. Revisar el cumplimiento de to-
das las medidas preventivas.

Casuística de las intoxicaciones en 
un hospital de tercer nivel

Autor(es): B. Grujic (1), J.C. Flores González (2), S. Garófano 
Montero (3), I.M. Calvo Morales (4), A. Estalella Mendoza (2)
Centros: (1)HU Puerta del Mar, (2)HU Puerta del Mar, (3)HU 
Puerta del Mar, (4)HU Puerta del Mar

Objetivo: Las intoxicaciones suponen un 0,5% de 
las consultas a Urgencias y tiene una gravedad variable. 
Nuestro objetivo es describir los casos de ingesta de me-
dicamentos, sustancias tóxicas y no tóxicas en el servicio 
de urgencias de pediatría.

Métodos: Estudio retrospectivo de las historias clíni-
cas de los pacientes con diagnostico al alta de ingesta 
medicamentosa, ingesta de sustancia tóxica y no tóxica 
durante el período de 2008 hasta 2013. Se registraron las 
siguientes variables: Edad, sexo, sustancia ingerida, exá-
menes complementarios, actitud terapéutica, estancia y 
necesidad de ingreso.

Resultados: En el estudio se incluyeron 83 casos de 
81 pacientes, con una edad media de 3,4±3,2 años de los 
cuales 54,2% eran varones. En 59% de los casos se con-
tacto con el Instituto de Toxicología. De todas sustancias 
ingeridas el 81,9% eran ingestas medicamen-tosas, 12% 
sustancias tóxicas y 6% no tóxicas. El 81,9% de los pa-
cientes fueron asintomáticos, 13,3% presentaron clínica 
neurológica y 4,8% clínica gastrointestinal. En 33,7% se 
pidieron pruebas complementarias. De las ingestas me-
dicamentosas, las más frecuentes fueron Paracetamol 
(16,9%) y Dextrometorfan (4,8%). De las tóxicas la más 
frecuente fue lejía y de las no tóxicas el aceite de ambien-
tador. El tiempo medio desde la ingesta hasta su consulta 
en Urgencias fue menor de 2 horas en los casos regis-
trados. Precisaron actitud terapéutica el 42,2% (19,3% 
lavado gástrico, 37,3% carbón activado, 13,2% antídoto 
específico (N-acetil-cisteina, pero solo en 50% de las in-
toxicaciones producidas con paracetamol)). Hubo 55,4% 
de ingresos en Observación con estancia media de 11 ho-
ras y un 4,8% precisaron ingreso en planta de pediatría y 
1,2% en UCI Pediátrica. Hubo 0% de mortalidad.

Conclusiones: En nuestra muestra hubo un discreto 
predominio de varones, tal y como se expone en la lite-
ratura. Los fármacos son las sustancias más frecuente-
mente ingeridas, destacando el paracetamol. La lejía es la 
sustancia tóxica no medicamentosa más ingerida. Casi la 
mitad de los pacientes que consultan en Urgencias pre-
cisan actitud terapéutica, generalmente para impedir su 
absorción. Más de la mitad de nuestra muestra precisó 
ingreso en observación durante una media de más de 10 
horas. Pocos casos precisaron ingreso en planta o UCIP y 
la mortalidad fue nula.

Terapias biológicas en Enfermedad Inflamatoria 
Intestinal. Revisión de nuestra casuística.

Autor(es): E. Mateo Guerrero (1), R. González De Caldas 
Marchal (1), D. Trassierra Molina (1), A.B. López Mármol (2), 
M. Rodríguez Salas (2), J.J. Gilbert Pérez (2)
Centros: (1)Reina Sofía, (2)Hospital Universitario Reina 
Sofía, Córdoba

Introducción: Las terapias biológicas son un conjunto 
de fármacos que regulan la actividad de proteínas implica-
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das en la respuesta inmune y controlan la función anómala 
de la misma. Se presenta la casuística de la aplicación de 
terapia con infliximab y adalimumab, según las indicacio-
nes descritas en el último consenso de la ESPGHAN de 
2011, en nuestro hospital en edad pediátrica en enferme-
dad inflamatoria intestinal.

Material y Métodos: Estudio retrospectivo de revisión 
de historias clínicas de los pacientes tratados con inflixi-
mab y/o adalimumab en nuestro hospital afectos de enfer-
medad de Crohn o colitis ulcerosa.

Resultados: Se ha obtenido una muestra de 10 pa-
cientes con enfermedad inflamatoria intestinal tratados 
con terapias biológicas asociadas a inmunomodulares 
como coadyuvante tras fracaso con tratamiento corticoi-
deo. Correspondiendo 6 de los casos a pacientes con en-
fermedad de Crohn y 4 a pacientes con colitis ulcerosa. 
De los pacientes con enfermedad de Crohn, todos co-
menzaron tratamiento con infliximab, según pauta de in-
ducción 0-2-6 semanas a 5 mg/kg y mantenimiento cada 
8 semanas posteriormente; requiriendo dos de ellos cam-
bio a terapia con adalimumab por aparición de autoinmu-
nidad, con pauta de inducción de 80 mg en primera do-
sis y posteriormente 40 mg cada 2 semanas como pauta 
de mantenimiento. De los pacientes con colitis ulcerosa 
dos fueron tratados con infliximab asociado a azatioprina 
y otros dos con adalimumab asociado a ésta última, con 
misma pauta explicada anteriormente; requiriendo poste-
riormente la mitad del grupo, tratamiento quirúrgico con 
colectomía curativa por fallo terapéutico.

Conclusión: Las terapias biológicas se inician en nues-
tra unidad de gastroenterología siguiendo pauta de step 
up acelerado, procediendo tras corticodependencia o 
corticorresistencia. Dado los nuevos avances e introduc-
ción de nuevas indicaciones con respecto a este tipo de 
tratamiento, ha aumentado la inclusión de pacientes que 
inician esta terapia en los últimos años. En esta serie de 
casos hemos podido objetivar la mayor eficacia de in-
fliximab y adalimumab en pacientes con enfermedad de 
Crohn con respecto a pacientes afectos de colitis ulce-
rosa, tal y como ya recogen la mayoría de las series publi-
cadas en la literatura.

Butloma facial de evolución tórpida como 
forma de presentación de linfoma cutáneo

Autor(es): C. Tort Cartró, N. Llanos Alonso, F.J. Romero 
Sala, R. Hernández Martín, R. Fernández Martín, M. Vera 
Torres, D. García-Navas Núñez, A. Izquierdo Martín, P. 
Barros García
Centros: Hospital San Pedro de Alcántara, Cáceres

Primer episodio: pre-adolescente de 12 años remitida 
a Otorrinolaringología por masa malar derecha de evolu-
ción tórpida. EF: bultoma de límites mal definidos, em-
pastado al tacto, no cambios tróficos en la piel. PPCC: 
leucopenia y neutropenia leves, frotis sanguíneo normal. 
Discretas hipertransaminasemia y amilasemia. Reactan-
tes de fase aguda, LDH, estudio inmunológico normales. 
Mantoux y serologías negativos. Ecografía: inflamación 
parotídea y del tejido celular subcutáneo, adenopatías in-
flamatorias cervicales bilaterales. TAC: aumento parótida 
derecha, infiltración de la grasa del tejido celular subcutá-
neo, adenopatías reactivas bilaterales. Sospechando pa-

rotiditis subaguda recibe tratamiento con dos ciclos de 
antibiótico y corticoide, y corticoide tópico. Biopsia de 
piel previo alta. Seguimiento en consultas, evolución fa-
vorable. Informe biopsia: paniculitis lobulillar con focos de 
cariorrexis sugestiva de vasculitis nodular atípica o pani-
culitis infecciosa, descartado proceso neoformativo por 
buena evolución.

Segundo episodio: reaparece bultoma, asociando de-
caimiento e inapetencia. Ingresa en Pediatría. EF: bulto-
mas de límites mal definidos en ambas mejillas, predo-
minio derecho, adenopatías laterocervicales bilaterales, 
conductos de Stenon normales. Nos planteamos diag-
nóstico diferencial de paniculitis englobando el linfoma 
cutáneo, el corticoide pudo enmascarar la histología. 
Nuevo frotis sanguíneo (normal). Se remite a servicio de 
hematooncología de referencia, que realiza PAAF (normal). 
Se decide actitud expectante durante 1 mes para mejo-
rar rendimiento del nuevo estudio anatomopatológico, se 
contraindica corticoide.

Tercer episodio: tras permanecer estable durante 1 
mes, aumento de las lesiones. Se extirpa ganglio cervi-
cal y se toma muestra de piel. Estudio anatomopatológico 
de ganglio normal, la biopsia confirma diagnóstico de lin-
foma subcutáneo paniculítico de células T (LSPCT). 
Estudio de extensión normal. Tratamiento: quimioterapia 
según protocolo para LNH Euro-LB-02 y trasplante autó-
logo, evolución favorable.

Comentarios:
1. El LSPCT es un subtipo infrecuente de linfoma de 

células T periférico (Linfoma no Hodking). Suele presen-
tarse en mujeres jóvenes como nódulos en distintas fases 
evolutivas, con periodos de mejoría y recaída. Afectación 
extra-cutánea rara. Puede asociar citopenias y alteración 
de la función hepática. La anatomopatología revela infil-
trado celular de la grasa subcutánea.

2. El hecho de que las lesiones puedan regresar es-
pontáneamente junto con la inespecificidad de los datos 
clínico-analíticos acompañantes dificulta el diagnóstico.

3. La corticoterapia pudo enmascarar el diagnóstico en 
nuestro caso.

Raquitismo, una entidad no tan olvidada
Autor(es): B. Palomino Vasco, L. Santiago Arribas, M.C. 
Carrasco Hidalgo-Barquero, Y. García García, M.D.C. Prieto 
Zazo, L. Galán Bueno, E. Gil Poch, E. Hidalgo-Barquero Del 
Rosal
Centros: Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil, Badajoz

Introducción y Justificación: El raquitismo es una en-
tidad poco frecuente caracterizada por la alteración en la 
mineralización ósea con importantes consecuencias so-
bre el desarrollo. Diferenciamos raquitismos carenciales, 
primarios (tipos I y II) y secundarios; siendo los primeros 
los más frecuentes.

El raquitismo vitamina D dependiente tipo-I es un tras-
torno autosómico recesivo raro determinado por la defi-
ciente conversión de 25OH-vitaminaD a 1,25OH-vitami-
naD. Los pacientes que lo padecen presentan una muta-
ción inactivante a nivel del gen CYP27B1 que codifica la 
enzima 1-alfa-hidroxilasa responsable de esta conversión.

Caso Clínico: Ingresa lactante de 21m con estanca-
miento ponderal y regresión en adquisiciones motoras. 
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Antecedentes: Al nacimiento: peso y talla: P90-99. Lac-
tancia materna 6m. Beikost normal. Adecuada ingesta 
lactea. 200UI/día de vitamina D3 hasta los 3m. Sedesta-
ción a los 6m; deambulación a los 10-11m. A partir de los 
12m, alteraciones en la marcha e inestabilidad.

Exploración: Peso: -2,65DS; Talla:-3,43DS.
Pálida. Frente olímpica, no craneotabes. Pelo ralo. Tó-

rax alado, surco de Harrison. Ensanchamiento de muñe-
cas y tobillos. Deformidad de miembros. Debilidad mus-
cular. Sudoración profusa.

A su ingreso presenta hipocalcemia severa (5,2 mg/dl), 
hipofosforemia (2,7 mg/dl), FA 2160 UI/L y PTH 746 pg/
ml. Función renal, RTP y fosfaturia normales. Hipocalciuria. 

Estudio radiológico: ensanchamiento e irregularidad 
de epífisis. Pseudofractura en cúbito izquierdo. Osteope-
nia generalizada con osteoporosis en cadera.

Con juicio clínico de raquitismo pendiente de filiar, se 
inicia tratamiento agudo de hipocalcemia y se aportan fós-
foro y vitamina D3. Se descartan mala absorción, altera-
ciones oftalmológicas y cardiológicas. Ecografía abdomi-
nal y de cuello/tiroides normal.

Se reciben resultados pendientes: 25OH-vitaminaD 
normal; 1,25OH-vitaminaD 10 pg/ml; por lo que se inician 
aportes de calcitriol y suplementos de hierro y bicarbonato 
por déficit de los mismos. Se solicita estudio para muta-
ción del gen CYP27B1.

Controles bioquímicos y radiológicos seriados con me-
joría evolutiva. Último control, 4 meses tras el inicio: nor-
mocalcemia, normofosforemia, FA 506 UI/L, PTH 27,6 pg/
ml y 1,25OH-vitaminaD 70 pg/ml con normalización de es-
tructura ósea y aparición de nuevos núcleos de osificación.

Conclusiones: Actualmente en tratamiento con calci-
triol y vitamina D3. Estudio genético positivo. Se realiza 
seguimiento estrecho para control de calcemias, desarro-
llo óseo y detección precoz de complicaciones derivadas 
del tratamiento, la más importante, la nefrocalcinosis.

Tuberculosis en la edad pediátrica. 
Situación actual en nuestro medio.

Autor(es): L. Alonso Romero (1), E. Vázquez Rodríguez (2), 
A.M. Leal Ramírez (1), A. Cruz Rodríguez (1), P. De Vera 
Mcmullan (3)
Centros: (1)Hospital Valme, (2)Hospital Valme, (3)Hospital 
de Valme

Objetivos: Descripción y análisis de la situación actual 
de la tuberculosis pediátrica en nuestro área hospitalaria. 
Revisión de la incidencia y comparativa con la situación 
mundial y nacional en los últimos 5 años y análisis del úl-
timo brote detectado. Planteamiento de estrategias de 
abordaje adecuadas a la situación actual.

Material y Método: Estudio observacional retrospec-
tivo, en el que se incluyó a todos aquellos pacientes me-
nores de 14 años diagnosticados de enfermedad tuber-
culosa declarada, durante el periodo comprendido entre 
enero 2007 a enero de 2012. Se consideró como caso 
de enfermedad tuberculosa declarada, todo paciente con 
prueba de tuberculina positiva y/o clínica sugestiva, junto 
con hallazgos radiológicos, microbiológicos o anatomo-
patológicos compatibles. Las variables analizadas fueron: 
edad, sexo, lugar de procedencia, estudio de contactos, 

resultado de prueba de tuberculina, clínica, radiología, es-
tudios microbiológicos, tratamiento realizado e incidencias 
detectadas.

Resultados: Se incluyó un total de 16 pacientes diag-
nosticados de enfermedad tuberculosa en un periodo de 
5 años, evidenciándose un aumento en la incidencia de 
casos en el último año, coincidiendo con un brote geográ-
ficamente localizado, y detectado a partir de los estudios 
de contactos de pacientes pediátricos contagiados.

Edad media de presentación fue de 6.2 años. Varones 
43.7% frente a 56.3% mujeres. El 75 % de los pacien-
tes incluidos tenían contactos positivos y el 68.7% pre-
sentaba clínica compatible con enfermedad tuberculosa 
al diagnóstico. Identificación de las incidencias e ítmes de 
manejo a mejorar. Planteamiento de nuevos recursos y es-
trategias para optimizar su abordaje multidisciplinar.

Conclusión: La tuberculosis (TBC) sigue siendo una 
de las enfermedades más extendidas en el mundo. En 
nuestro medio también parece confirmarse un aumento 
de la incidencia en los últimos años. El estudio de con-
tactos e identificación precoz de los casos resultan im-
prescindible para el inicio temprano de prevención y tra-
tamiento. Es necesario un estrecho seguimiento que in-
cluya la identificación de incidencias tanto clínicas como 
extraclínicas, con especial atención a la adherencia al tra-
tamiento. El abordaje multidisciplinar durante todo el pro-
ceso, así como una adecuada información a la familia y 
profesionales, son fundamentales para una adecuada 
asistencia a estos pacientes. 

Deshidratación con alcalosis hipoclorémica. Presen-
tación inusual de fibrosis quística (FQ) en un lactante.
Autor(es): L. Santiago Arribas, B. Palomino Vasco, C.D. 
Marquínez Reina, M. Carrasco Hidalgo-Barquero, J.J. 
Aguilera Martín, B. Rojas Recio, E. Gil Poch, M.D.C. Prieto 
Zazo, E. Hidalgo-Barquero Del Rosal
Centros: Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil, 
Badajoz

Introducción: La FQ es una enfermedad genética, au-
tosómica recesiva, debida a mutaciones del gen que codi-
fica la proteína CFTR, reguladora del movimiento del cloro, 
sodio y agua en la célula. Su alteración da lugar a la pro-
ducción de secreciones espesas en pulmones, páncreas, 
intestino, hígado, glándulas sudoríparas y conductos de-
ferentes. El diagnóstico se fundamenta en criterios clínicos 
y de laboratorio: análisis cuantitativo del cloro en sudor, 
estudio genético y diferencia de potenciales nasales.

Caso Clínico: Lactante de 5 meses que ingresa en 
Septiembre por anorexia, pérdida de peso y decaimiento 
de un mes de evolución. Desde siempre aprecian sudo-
ración abundante. Padres sanos no consanguíneos; no 
hermanos. Embarazo y parto normal. No retraso en la ex-
pulsión de meconio. Screening metabólico al nacimiento 
con resultados dudosos para FQ.

Exploración: peso 6.560 gr (p8) longitud 64 cm (p12) 
TA 71/147. Aceptable estado general, palidez mucocutá-
nea, ojos hundidos y fontanela deprimida.

Gasometría capilar: PH 7.57, HCO3 46.6 mmol/l, EB 
+23. Bioquímica: Creatinina 0.9 mg/dl, Urea 77 mg/dl, 
Sodio 128 mmol/l, Potasio 2.2 mmol/l, Cloro 80 mmol/l, 
Magnesio 1.7 mg/dl. Orina: PH 6, Densidad 1025, EFNa 
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0.1%, EFCl 0.1%, EFK 17%, GTTK 13.5. Renina y aldos-
terona normales. Detección de grasa en heces 4.3 g/día. 
Resto de pruebas analíticas y de imagen normales.

Durante el ingreso presenta mejoría clínica y analítica 
con aportes de cloruro sódico y potasio. Se diagnostica 
de alcalosis metabólica hipoclorémica e hipokaliémica se-
vera, insuficiencia renal prerrenal sin hipercloruria, descar-
tándose tubulopatía y sospechándose FQ que se con-
firma con ionotest (positivo en dos determinaciones: 122 
y 144 mEq/l). Estudio genético pendiente.

Alta a domicilio con hidrolizado MTC, suplementos de 
vitaminas y enzimas pancreáticas con adecuada evolución.

Discusión: La FQ se presenta en la infancia, típica-
mente, como retraso del crecimiento, esteatorrea y sín-
tomas respiratorios. Con menor frecuencia, sobretodo 
en menores de 6 meses, puede debutar como síndrome 
Pseudo-Bartter, con hiponatremia, hipopotasemia y alca-
losis metabólica sin pérdida urinaria de cloro, dato diferen-
cial característico de la FQ con la tubulopatía.

Considerar la posibilidad de FQ ante un paciente con 
estas anomalías hidroelectrolítico, incluso en ausencia de 
manifestaciones clínicas típicas.

Secuestro pulmonar de diagnóstico prenatal 
y evolución inusual

Autor(es): I. Mayordomo Morales, C. Aragón Fernández, D. 
Gómez Pastrana, S. Rodríguez López, J. Ortíz Tardío, I.P. 
Fernández Visera
Centros: Hospital del S.A.S. de Jerez de la Frontera, Jerez 
de la Frontera

Introducción: Las malformaciones pulmonares tienen 
una incidencia de 3.4 por cada 10.000 nacido vivos, de 
los que 0.15-6.% corresponden al secuestro pulmonar. El 
secuestro pulmonar se define como una zona del pulmón 
con una irrigación sistémica aberrante.

En la actualidad, gracias a los avances en ecogra-
fía prenatal, muchas de las malformaciones pulmonares 
congénitas pueden ser detectadas desde las primeras 
semanas del embarazo. Una parte de las malformacio-
nes pulmonares que se detectan durante el embarazo se 
resuelven ecográficamente antes del parto. En el estudio 
postnatal de estos niños, el 40% presenta alguna malfor-
mación pulmonar.

Caso Clínico: Recién nacido con antecedente obsté-
trico ecográfico de masa pulmonar detectada a las 16- 
20 semanas que se resuelve en los siguientes controles. 
Nace asintomático con radiografía de tórax sin hallazgos 
significativos.

A pesar de ello, se realiza un TAC a los 5 meses con 
imagen de 20-12 cm en lóbulo inferior izquierdo a valorar 
posible secuestro pulmonar sin visualizar vaso aberrante.

Durante los meses siguientes presenta infecciones res-
piratorias recurrentes. Se realiza TAC con contraste a los 
13 meses en el que se aprecia infiltrados pulmonares en 
lóbulo superior derecho y ambos lóbulos inferiores con di-
latación esofágica, sugestivo de patología aspirativa.

Se realiza EGE confirmando RGE masivo y hernia hia-
tal. La evolución digestiva con el tratamiento fue buena ; la 
endoscopia digestiva normal y pHmetria mostró un RGE 
leve (IR: 8,8%).

La evolución clínica respiratoria posterior fue favorable 
no presentando bronquitis ni neumonía.

En el TAC de control a los 2 años y medio desaparece 
prácticamente los signos de patología aspirativa, aunque 
visualizándose de nuevo condensación inicial en lóbulo in-
ferior derecho intralobar con un vaso anómalo arterial pro-
cedente del tronco celíaco.

Se realiza extirpación quirúrgica, confirmándose el 
diagnóstico de secuestro pulmonar intralobar.

Comentarios: En todos los recién nacidos con diag-
nóstico prenatal de malformación pulmonar incluso aun-
que estén asintomáticos y la lesión se haya resuelto en el 
seguimiento ecográfico, la radiografía de tórax no excluye 
la posibilidad de que la malformación pulmonar persista, 
por lo que se aconseja completar el estudio con TAC pul-
monar. En este caso la asociación de una patología aspi-
rativa demoró el diagnóstico definitivo.

Atención y tratamiento del neonato con bloqueo 
aurículoventricular (BAV) completo congénito.

Autor(es): L. Galán Bueno (1), V. Moreno Carbonell (2), F. 
Romero Vivas (1), Y. García García (1), I. Tinoco Martín (1), E. 
Gil Poch (1), M.D.C. Prieto Zazo(1), B. Palomino Vasco (1), 
E. Galán Gómez (1)
Centros: (1)Hospital Perpetuo Socorro y Materno-Infantil, 
Badajoz, (2)Hospital de Mérida

La incidencia del BAV congénito es de 1 de cada 
20.000-25.000 nacidos vivos. El 60-70% de los casos se 
deben a la lesión autoinmune del sistema de conducción 
fetal por anticuerpos IgG maternos (anti-SSA/Ro, anti-
SSB/La) en madres con lupus eritematoso sistémico (más 
frecuentemente asintomático) o excepcionalmente, con 
artritis reumatoide, dermatomiositis o síndrome de Sjo-
grën. También puede aparecer en cardiopatías congéni-
tas complejas, con desarrollo anormal del sistema de con-
ducción, fundamentalmente en la trasposición corregida 
de grandes arterias.

Neonato hijo de madre con antecedentes de celiaquía, 
alergia a frutos secos, asma y aborto a las 8 semanas de 
edad gestacional (SEG).

En la ecografía obstétrica a las 18 SEG se detecta fre-
cuencia cardiaca (FC) fetal auricular de 130 l/m con fre-
cuencia ventricular de 56 l/m.

Se realiza ecocardiografía fetal, diagnosticándose BAV 
completo en corazón sin alteraciones estructurales apa-
rentes.

Se solicita serología autoinmune materna: ANA positi-
vos 1/60 con patrón moteado, anti SSA/Ro > 240 y anti 
SSB/La 101 (anticuerpos anticoagulante lúpico, anticar-
diolipina y anti B2 glicoproteína negativos); y estudio cito-
genético: normal.

No presenta hidrops ni signos de insuficiencia cardiaca 
fetal. El crecimiento intrauterino es adecuado y no se ob-
servan anomalías morfológicas fetales mayores. Parto a 
las 38 SEG mediante cesárea programada.

Al nacimiento se ingresa en la unidad de cuidados in-
tensivos pediátricos. Presenta buen estado general, he-
modinámicamente estable con FC: 45-60 l/m, TA 70/36, 
pulsos simétricos, no saltones. Auscultación cardiaca: 
arrítmico, sin soplos, tonos fuertes, ruido de hiperaflujo y 
llenado rápido ventricular. Resto de la exploración normal.
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Electrocardiograma con una hora de vida: BAV com-
pleto a 45-55 l/m, ritmo nodal, algunos latidos hisianos y 
abundantes extrasístoles ventriculares.

La evolución es favorable, tolera FC de 43 lpm, sin sig-
nos de bajo gasto cardiaco. Tolera alimentación oral.

A los 6 días de vida se decide tratamiento mediante im-
plantación de marcapasos epicárdico.

Aunque algunos de los lactantes con BAV congénito 
presentan insuficiencia cardiaca congestiva, la mayor 
parte se encuentran asintomáticos. Estos pacientes man-
tienen un gasto cardiaco adecuado aumentando el volu-
men sistólico.

Por tanto, ¿está siempre indicada la implantación de 
un marcapasos artificial en pacientes con BAV congénito? 
¿Qué indicación tiene este paciente para su implantación?

Miocardiopatia hipertrófica obstructiva tras dosis míni-
mas de dexametasona en un recién nacido pretérmino

Autor(es): M. Solo De Zaldívar Tristancho (1), C.E. 
Cimadevilla Sánchez (2), R. Martín Fernández (2), A.R. Barrio 
Sacristán (2), M.J. García García (2), I. Arroyo Carrera (2), 
M.J. López Cuesta (2)
Centros: (1)Hospital San Pedro de Alcántara, (2)Hospital 
San Pedro de Alcántara, Cáceres

Introducción: El tratamiento con corticoesteroides, en 
particular dexametasona, ha demostrado su efectividad 
en la prevención y tratamiento de la enfermedad pulmonar 
crónica del recién nacido pretérmino (RNPT) y en la reduc-
ción del tiempo de ventilación mecánica. Sin embargo, no 
es un tratamiento exento de riesgos. La miocardiopatía 
hipertrófica (MCH) en prematuros está asociada al uso de 
corticoides y en general, carece de repercusión clínica. Ha 
sido descrita con tratamientos de duración superior a 7 
días y dosis de dexametasona de 0,5 mg/kg/día. Presen-
tamos el caso de una RNPT que desarrolló MCH tras 7 
días de tratamiento con dosis mínimas.

Caso Clínico: RNPT de 740 gramos y 26 semanas de 
edad gestacional. Precisa intubación en la primera hora 
de vida por insuficiencia respiratoria desarrollando una en-
fermedad de membrana hialina. Fueron administradas 2 
dosis de surfactante. Presenta un deterioro respiratorio 
progresivo y mantiene necesidad de ventilación mecánica. 
A los 21 días de vida se inicia tratamiento con dexame-
tasona a dosis de 0,2 mg/kg/día durante 7 días. Permite 
extubación 3 días después, manteniéndose soporte con 
CPAP nasal. A los 6 días de iniciado el tratamiento con 
dexametasona se aprecia soplo sistólico II-III/VI y taqui-
cardia. La ecocardiografía doppler objetiva hipertrofia con-
céntrica del ventrículo izquierdo con obstrucción dinámica 
del tracto de salida del ventrículo izquierdo (TSVI) y mo-
vimiento sistólico anterior de la válvula mitral con un gra-
diente pico de 40 mmHg, compatible con MCH obstruc-
tiva. Se suspende dexametasona y se inicia tratamiento 
con propranolol siendo bien tolerado. Posteriormente evo-
lución favorable pero lenta, con normalización de los diá-
metros septales y desaparición de la obstrucción del TSVI 
a los 30 días. Siguientes controles ecocardiográficos nor-
males.

Conclusiones: El paciente descrito destaca por haber 
desarrollado MCH obstructiva empleando dexametasona 
a dosis más bajas que en el resto de casos publicados. 

Además, la evolución fue lenta a pesar de suspender el 
tratamiento con dexametasona requiriendo tratamiento 
prolongado con bloqueadores beta.

La extrema prematuridad puede influir en una mayor 
sensibilidad a este efecto secundario de los corticoides.

Es fundamental mantener una adecuada vigilancia clí-
nica y ecocardiográfica en los niños de muy bajo peso an-
tes, durante y después del uso del corticoides.

De la bronquiolitis obliterante al Swyer James Macleod
Autor(es): J.R. Carrasco Fernández, C. Aragón Fernández, 
D. Gómez Pastrana, I. Fernández Viseras, S. Rodríguez 
López, G. Quesada Trujillo, J. Ortíz Tardío
Centros: Hospital del S.A.S. de Jerez de la Frontera, Jerez 
de la Frontera

Introducción: El Síndrome de Swyer James MacLeod 
es una entidad poco frecuente que se ha relacionado con 
bronquiolitis obliterante adquirida a partir de una infección 
respiratoria. El cuadro clínico típico comienza en la infan-
cia. El tratamiento es habitualmente conservador y el pro-
nóstico bueno salvo comorbilidades.

Caso Clínico: Paciente de 1 año y 5 meses que ingresa 
en UCIP por Bronconeumonía LII precisando ventilación 
mecánica. Al mes siguiente es valorado en consulta, aus-
cultándose crepitantes finos y sibilantes espiratorios loca-
lizados en LII. Estos hallazgos se repiten en sucesivas revi-
siones, motivo por el cual se le solicita TAC Pulmonar, que 
presenta un patrón en mosaico difuso con zonas de hi-
poventilación, compatible con bronquiolitis obliterante. En 
seguimiento en Consulta de Neumopediatría desde en-
tonces, recibe ttº con glucocorticoides inhalados. A los 5 
años se le solicita nuevo TAC por persistencia de la clínica. 
El LII muestra una mayor hipoatenuación que el contrala-
teral de forma parcheada, llamando la atención el menor 
calibre de las arterias pulmonares de dicho lóbulo, suges-
tivo de Síndrome de Swyer James MacLeod. A los 7 años 
tras sucesivas espirometrías de control (FEV1 69%, CVF 
72%, FEV1/CVF 93%) se repite la TAC, confirmándose el 
diagnóstico de Swyer James MacLeod.

En la actualidad sigue tratamiento con agonistas beta 
2 de acción larga y glucocorticoides inhalados. La última 
espirometría mostraba deterioro de la función pulmonar 
con un patrón mixto (FEV1 49%, CVF 58%, FEV1/CVF 0,7 
y FEF 50% 37%). Presenta limitación a esfuerzos intensos 
y el desarrollo pondoestatural y el rendimiento escolar son 
normales.

Comentarios: Destacamos la evolución radiológica 
del caso, desde la bronquiolitis obliterante al Síndrome de 
Swyer James Macleod. El SWML es una entidad poco fre-
cuente. Este Síndrome hay que tenerlo presente en el diag-
nóstico diferencial de pacientes que tras una agresión pul-
monar aguda presentan sibilantes y crepitantes localizados.

Enteropatía por alergia a proteínas de leche de vaca.
Autor(es): S. Muñoz Pérez, P. Barros García, D. García-
Navas Núñez, A. Izquierdo Martín, M. Vera Torres, N. Llanos 
Alonso, R. Hernández Martín, C. Tort Cartró, M.J. López 
Rodríguez
Centros: Hospital San Pedro de Alcántara, Cáceres

Introducción: La alergia a proteínas de leche de vaca 
(APLV) es la alergia alimentaria más común en niños. 
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Puede ser IgE o no IgE-mediada (40% del total). La ente-
ropatía es una manifestación muy poco frecuente de APLV 
no IgE-mediada que afecta al intestino delgado. Se pre-
senta con vómitos, diarrea, síndrome de malabsorción y 
retraso en el crecimiento. Su diagnóstico requiere la de-
mostración de la mejoría clínica tras la retirada de PLV de 
la dieta, siendo éste el tratamiento.

Caso 1. Lactante de 7 meses con antecedentes fami-
liares de enfermedad celíaca y dermatitis atópica. Antece-
dentes personales sin interés. Cronología de la alimenta-
ción: lactancia materna el primer mes, después fórmula 
adaptada. A los 6 meses, alimentación complementaria 
sin gluten. Desde entonces: diarrea, vómitos y estanca-
miento ponderoestatural. No otra sintomatología. No me-
joría tras la retirada de fruta y lactosa. Exploración física: 
peso 6.5 kg (-2.04DE) y hábito malabsortivo; resto nor-
mal. Pruebas complementarias: hipoproteinemia, Ac anti-
enterocitos y RAST a PLV negativos. Examen de heces: 
aumento de calprotectina y grasas, cuerpos reductores 
positivos, digestión de principios inmediatos y coproculti-
vos negativos. Radiografía y ecografía abdominal: edema 
de asas. Endoscopia digestiva alta normal. Biopsia duo-
denal con atrofia severa de vellosidades y aumento de LIE 
en mucosa. Evolución: se inicia alimentación con fórmula 
hidrolizada sin mejoría, por lo que se pauta fórmula ele-
mental con buena respuesta.

Caso 2. Lactante de 2 meses con antecedentes fami-
liares de diabetes mellitus y consanguineidad de primer 
grado. Antecedentes personales sin interés salvo no con-
trol del embarazo en el tercer trimestre. Alimentado con 
fórmula artificial desde el nacimiento. Presenta deposicio-
nes diarréicas y estancamiento ponderoestatural desde 
el primer mes de vida. Exploración física: peso 4.020 g 
(-1.90DE), hábito malabsortivo. En analítica: hipoproteine-
mia e hiponatremia, resto normal. Aumento de grasas en 
heces. Evolución favorable con fórmula hidrolizada, suple-
mentos de MCT y vitaminas liposolubles.

Comentario: Resaltamos la importancia de la sospe-
cha diagnóstica de la enteropatía por APLV ya que la ines-
pecificidad de sus síntomas (superponibles a otras ente-
ropatías como las inmunitarias o infecciosas) pueden pro-
ducir una demora diagnóstica y terapéutica comprome-
tiéndose gravemente el estado nutricional del niño.

Cianosis refractaria a oxigenoterapía
Autor(es): S. Garófano Montero (1), A. Alonso Ojembarrena 
(1), M.T. Domínguez Coronel (2), A. Estalella Mendoza (2), I. 
Calvo Morales (2), B. Grujic (2)
Centros: (1)Hospital Universitario Puerta del Mar, (2)Hospital 
Universitario Puerta del Mar, Cádiz

Lactante mujer de 24 horas de vida que ingresa deri-
vada desde su hospital de origen por sospecha de cardio-
patía congénita.

Aporta de su hospital de origen hemograma y bioquí-
mica sanguínea normal. Realizan radiografía de tórax sin 
hallazgos patológicos.

A su llegada a nuestra unidad presenta llanto vigoroso, 
saturación de oxígeno pre-ductal 62% y post-ductal 58%. 
En la exploración destaca una coloración de piel y muco-
sas grisácea, una auscultación pulmonar sin ruidos pato-
lógicos ni signos de distrés respiratorio y una auscultación 

cardiaca con tonos puros y rítmicos, sin soplos, pulsos 
periféricos palpables y simétricos, resto sin hallazgos pa-
tológicos.

Se colocan gafas nasales de alto flujo con una FiO2 
del 100% sin que mejore la saturación de oxígeno, por lo 
que se intuba y se conecta a ventilación mecánica, persis-
tiendo la misma saturación. Se inicia perfusión con prosta-
glandina E1, se realiza ecocardografía sin hallazgos pato-
lógicos. Gasometría venosa (pH: 7,4 CO2: 34, HCO3: 22 
mmol/l, ácido láctico: 1.9mmol/l). Mantiene tensión arterial 
adecuada para su edad en todo momento. Tras esto se 
descarta etiología cardiaca y respiratoria y suspendemos 
las prostaglandinas.

Dada la evolución de la paciente y el cuadro clínico, 
sospechamos metahemoglobinemia, hallándose en la ga-
sometría un porcentaje de metahemoglobina del 12.3%. 
Tras esto extubamos a la paciente, manteniendo satura-
ción por debajo del 70% y continuando con tensión arte-
rial normal y láctico negativo.

Ahondando en los antecedentes familiares descubri-
mos que el padre sufrió cianosis perinatal que cedió a los 
pocos meses de vida, siendo diagnosticado de probable 
hemoglobinopatía tipo M. Actualmente tiene pendiente 
estudio de las cadenas gamma de la hemoglobina.

Mediante consenso clínico se decide mantener cifras 
de metahemoglobina por debajo del 10%, administrán-
dose azul de metileno. Tras el tratamiento mantiene nive-
les siempre inferiores.

Nuestra paciente evoluciona favorablemente mante-
niendo excelente estado general, realizando bien las to-
mas y aumentando de peso. Permanece estable tanto 
respiratoria como hemodinámicamente.

Conclusión: Las hemoglobinopatías son una causa 
poco frecuente, pero importante, de cianosis en el pe-
riodo neonatal. Debemos sospecharlas cuando encontra-
mos una saturación de oxigeno disminuida sin signos de 
hipoxemia tras descartar patología pulmonar y cardiaca. 
Pueden existir antecedentes familiares que nos orientaran.

Causa infrecuente de quiste esplénico.
Autor(es): S. Garófano Montero, J.C. Flores González, B. 
Grujic, A. Estalella Mendoza, I. Calvo Morales
Centros: Hospital Universitario Puerta del Mar, Cádiz

Introducción: Los quistes esplénicos son una entidad 
rara a cualquier edad y existe muy poca literatura sobre 
ellos a nivel mundial. Se dividen según su origen en prima-
rios (con revestimiento epitelial) y secundarios (sin reves-
timiento). A su vez también se clasifican en parasitados 
(70%), siendo el más frecuente el quiste hidatídico, y no 
parasitados (30%).

Los quistes esplénicos epidermoides son quistes pri-
marios no parasitados y representan el 2,5% de todos los 
quistes esplénicos durante la infancia. Cuando alcanzan 
un tamaño mayor de 5 cm o son sintomáticos deben so-
meterse a tratamiento quirúrgico precoz para evitar las 
posibles complicaciones.

Caso Clínico: Paciente varón de 11 años de edad 
que acude por presentar molestias difusas y sensación 
de masa en hipocondrio derecho. Refiere posteriormente 
al inicio de la sintomatología dos traumatismo leves, tras 
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los cuales aumenta la sensación de masa abdominal. No 
tiene antecedentes personales a destacar. En la explora-
ción destaca, a la palpación abdominal, esplenomegalia/
masa abdominal de, aproximadamente 6 cm, no dolorosa.

- En la ecografía abdominal presenta una gran lesión 
quística en íntimo contacto con el bazo provocando es-
plenomegalia.

- En el hemograma destacaban plaquetopenia (84000) 
y leucopenia (3000).

- En la Resonanciamagnética nuclear se aprecia mar-
cada esplenomegalia a expensas de formación quística 
bien definida de 11x13 cm de diámetro, compatible con 
quiste epidermoide.

- Serología leishmania e hidatidosis: negativas.
Se procede a realizar la exéresis del quiste esplénico, 

mediante laparoscopia, preservando parte del tejido es-
plénico. Posteriormente recibimos el diagnostico anato-
mopatológico que informa la lesión como quiste epider-
moide esplénico.

Conclusiones: Incluir siempre el quiste esplénico en el 
diagnóstico diferencial del dolor abdominal focalizado en 
hipocondrio izquierdo.

El diagnóstico se basa en la clínica y los estudios de 
imagen, aunque el diagnóstico definitivo lo ofrece solo el 
análisis histológico.

Se recomienda tratamiento quirúrgico ante quistes ma-
yores de 5 cm o que provoquen sintomatología.

Manejo de las convulsiones en urgencias 
pediátricas en un hospital de tercer nivel

Autor(es): A. Estalella Mendoza, J.C. Flores González, I.M. 
Calvo Morales, E. Romero Castillo, S. Garófano Montero, B. 
Grujic, P. Comino Vázquez, B. Serrano Moyano, E. Palma 
Zambrana
Centros: Puerta Mar

Objetivo: Describir el manejo terapéutico de los pa-
cientes con convulsiones que acuden al Servicio de Ur-
gencias Pediátricas de un Hospital de tercer nivel.

Métodos: Estudio descriptivo retrospectivo de las his-
torias clínicas con motivo de consulta de convulsión entre 
Septiembre 2010 y Septiembre 2013. Se recogen las si-
guientes variables: edad, sexo, antecedentes, tipo de cri-
sis, manejo terapéutico y evolución que se analizan en el 
SPSS 20.0.

Resultados: Se incluyen 223 casos, 55,2% varones. 
Edad media 4 años (76 días a 13 años). El 23,3% fue-
ron primer episodio. Existían antecedentes personales 
neurológicos en el 76,7%, siendo el mas frecuente epi-
lepsia (29,1%), seguido de convulsión febril (18,85), PCI 
(9%), esclerosis tuberosa (7,6%) y enfermedad mitocon-
drial (4,9%). El 35% fue convulsión. A su llegada a urgen-
cias sólo el 6,7% acude convulsionando. El tipo de crisis 
mas frecuente fue tónico- clónica (38%), seguido de par-
cial (18,8%), tónica (17,5%), ausencia (4,9%). Se adminis-
tró Diacepam IR en domicilio en el 38,1%, en el transporte 
en el 10%, y en urgencias en el 13,9%. El primer fármaco 
elegido en urgencias fue Diazepam IR(93,3%). Fue nece-
saria la administración de un segundo fármaco en el 3,1% 
de los casos siendo el Diazepam el mas utilizado (58%), 
seguido de midazolam, valproico y fenitoína los tres con 

la misma frecuencia (12,9%). Un tercer fármaco fue ne-
cesario en el 1,3% utilizándose con la misma frecuencia 
valproico, fenitoína y midazolam. Presentaron secuelas el 
2,7% (Parálisis de Todd 81%). Requirió ingreso el 29,1% 
(83% en planta, 10% UCI Pediátrica). No exitus.

Conclusiones: En la mayoría de los casos la crisis llega 
a Urgencias cedida. Existe un claro consenso a la hora de 
elegir un primer fármaco acorde con las guías clínicas, no 
existiendo el mismo cuando es necesaria la elección de un 
segundo y tercer fármaco. La mayor parte de los pacien-
tes que acuden por convulsión presentan antecedentes 
neurológicos. Alta tasa de administración de diazepam en 
casa, en pacientes epilépticos conocidos. Baja incidencia 
de secuelas y baja tasa de ingreso de estos pacientes en 
nuestra serie.

Estudio epidemiológico y clínico de los ingresos 
hospitalarios por neumonía adquirida en la 
comunidad en el área de salud de Cáceres.

Autor(es): D. García-Navas Núñez, P. Barros García, 
M. Vera Torres, R. Maya Andrade, C. Tort I Cartró, R. 
Hernández Martín, N. Llanos Alonso, M.J. López Rodríguez, 
J.M. Casas Gil
Centros: Hospital San Pedro de Alcántara, Cáceres

Introducción: La Neumonía Adquirida en la Comuni-
dad (NAC) es una de las infecciones más frecuentes de 
la infancia, con mayor incidencia en menores de 5 años. 
Presenta escasa mortalidad en países desarrollados. Un 
15-23% requieren ingreso hospitalario. La etiología es 
edad-dependiente, aunque el principal agente infeccioso 
es Streptococco pneumoniae. Existen factores de riesgo 
(FR) que influyen en su desarrollo y evolución de ésta.

Objetivo: conocer la epidemiología de los ingresos por 
NAC en nuestra Área de Salud (AS).

Material y Métodos: estudio epidemiológico, longitu-
dinal, retrospectivo, de pacientes ingresados con el diag-
nóstico de NAC en nuestra AS, desde el 1 de enero de 
2002 al 31 de diciembre 2011. Datos analizados: edad, 
sexo, fecha, patrón radiológico, etiología, evolución y FR.

Resultados: durante el período de estudio hubo 463 
ingresos por NAC, con una razón varón/mujer: 1.17. El 
78.8% eran menores de 5 años y un 33.9% del total tenían 
1-2 años. El motivo de consulta más frecuente fue la fiebre, 
seguido de dificultad respiratoria y dolor abdominal. Un 
16% recibió vacuna antineumocócica. El 29.4% tenían FR, 
destacando las alteraciones bronquiales, prematuridad y 
otitis de repetición. El patrón radiológico más frecuente fue 
el alveolar. El 12% tuvieron una evolución tórpida, marcada 
en un 55% de casos por Derrame Pleural (DP). Hubo un 
predominio en los meses abril, febrero, marzo y diciembre. 
La estancia media fue 6.2 días. Se obtuvo el diagnóstico 
etiológico en el 6.5%, siendo más frecuente el Virus Sinci-
tial Respiratorio y la Gripe A. A partir del 2007 incrementó 
el número de ingresos y de NAC complicadas por DP, con 
posterior descenso en el 2010-11.

Comentarios:
- Los datos epidemiológicos encontrados en nuestra 

AS, son similares a los publicados en la literatura.
- Pese al escaso porcentaje de pacientes vacunados 

frente al Neumococo, en los años siguientes a la introduc-
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ción de ésta, se vio un aumento de NAC descrito también 
en la literatura. La tendencia posterior a la disminución del 
número de ingresos, hace pensar que la vacunación tuvo 
un efecto positivo, por lo que debería de ser incluida en el 
Calendario Vacunal de Extremadura.

Infección postnatal por citomegalovirus. 
Transmisión por lactancia materna.

Autor(es): D. García-Navas Núñez, P. Barros García, R. 
Barrio Sacristán, M. Vera Torres, R. Martín Fernández, A. 
Izquierdo Martín, S. Muñoz Pérez, M.J. López Rodríguez
Centros: Hospital San Pedro de Alcántara, Cáceres

La Infección postnatal por Citomegalovirus (CMV) en el 
recién nacido (RN) puede ocurrir en el parto (contacto con 
secreciones cervicales maternas) o en el postparto (in-
gesta de leche materna (LM), transfusión de hemoderiva-
dos, contacto con fluidos infectados). La alta prevalencia 
de madres seropositivas que excretan CMV por LM, hace 
que ésta sea la principal fuente de infección. La mayoría 
son asintomáticas, pues es debida a una reactivación de 
CMV en la madre y adquieren anticuerpos protectores pa-
sivamente. Sin embargo, en prematuros de bajo peso la 
transferencia de estos es menor, lo que junto con el sis-
tema inmunológico inmaduro hace que sean sintomáticas 
y en ocasiones grave. De evolución favorable, con resolu-
ción espontánea en la mayoría de los casos.

Presentamos dos casos de Infección postnatal por 
CMV: - Lactante de 2 meses en seguimiento por Enferme-
dad Hemorrágica Tardía del Recién Nacido (EHTRN) con 
buena evolución, que en analítica de control se objetiva 
hipertransaminasemia y linfocitosis con neutropenia mo-
derada. Antecedentes Personales: EHTRN, transfusión de 
hemoderivados radiado; familiares sin interés. Asintomá-
tico. Exploración física normal. Se descarta enfermedad 
hepática. ADN CMV: (hijo) orina positivo, sangre de talón 
(ST) negativo; (madre) LM positivo, orina negativo; (am-
bos) IgG CMV positivo, IgM CMV negativo. Frotis sangre 
periférica normal.

- Lactante de 1.5 meses que ingresa por ictericia. Ante-
cedentes: Prematuridad, Peso RN: 1860 gr, no otros per-
sonales ni familiares de interés. Asintomático. Exploración 
física normal, salvo ictericia mococutánea hasta abdo-
men. Pruebas complementarias: linfocitosis con neutro-
penia severa, hipertransaminasemia, hiperbilirrubinemia a 
expensas de indirecta. ADN CMV: (hijo) orina positivo, ST 
negativo; (madre) LM positivo, orina negativo. Frotis san-
gre periférica normal.

Ambos fueron diagnosticados de Infección Postanal 
por CMV adquirida por LM, con una evolución favorable 
sin precisar tratamiento.

Comentarios:
- Aunque la LM es la principal fuente de infección, no es 

indicación retirar la lactancia.
- Existen estudios publicados de prematuros, en nú-

mero escaso; no en RN a término, ya que suele ser asin-
tomática, por lo que pensamos que esta entidad puede 
estar infradiagnosticada.

Unidad de referencia de retinoblastoma: un modelo 
de atención integral de alta especialización

Autor(es): A. Fernández-Teijeiro Álvarez (1), M.I. Benítez 
Carabante (2), D. García Aldana (1), N. Conde Cuevas (1), 
A. Varo Rodríguez (3), I. Relimpio (1), M.J. Blanco-Morales 
Limones (1), F. Espejo Arjona (1)
Centros: (1)Hospital Universitario Virgen de la Macarena, 
Sevilla, (2)St Mary´s Hospital, (3)Hospital del Niño Jesús, 
Madrid

Introducción y objetivos: Una Unidad de Referencia 
Nacional de Retinobalstoma (RB) aglutina un equipo mul-
tidisciplinar altamente especializado que proporciona una 
atención integral e individualizada a los pacientes (p) afec-
tos, ofreciendo así las mejores oportunidades de super-
vivencia, de preservación ocular y/o de la visión. Nuestro 
centro recibió la acreditación como CSUR (Centro, Servi-
cios y Unidades de Referencia) del Sistema Nacional de Sa-
lud para Tumores Oculares de la Infancia–Retinoblastoma 
en noviembre-2008. En 2007 ya había sido acreditado 
como Unidad de Referencia Autonómica para los Tumores 
Oculares del Adulto y de la Infancia. Se revisará la organi-
zación y la actividad de nuestra CSUR de retinoblastoma 
como modelo de atención integral de alta especialización.

Métodos: Análisis descriptivo de los 60p atendidos en-
tre 1974 y 2013, tratamientos administrados y superviven-
cia. Revisión de la dotación de la CSUR y de la relación 
con otras unidades de Onco-Hematología Pediátrica.

Resultados: 60p atendidos:32 unilaterales(53%)-28 
bilaterales(47%). Nuevos 49p:1974-2006:13p(media:<1/
año); 2007-2012:33p nuevos+3p recaídas de otros cen-
tros (media: 6 pacientes/año). Diagnosticados y tratados 
en otros centros 2007-2012:14p. Adultos supervivientes: 
2p. Antecedentes familiares: 6p (4 bilaterales/2 unilate-
ral). Procedencia: 10% fuera de la comunidad autónoma.
Estudio gen RB1 58/60 p(96,6%). Tratamiento: a) Enuclea-
ción indicada en nuestro centro: 45/49p tratados (91%), 
bilateral 6/28 (21%). Tasa de preservación ocular 28% b) 
Quimioterapia individualizada: VEC, VEC intensificado, 
ARET0321. c): Terapia focal individualizada: fotocoagula-
ción, criocoagulación y termoterapia transpupilar. d) Ra-
dioterapia: externa 6/49(12%); braquiterapia: 12/49(24%). 
d) Quimioterapia intrarterial: 2p. Seguimiento con fundus-
copia periódica adaptada a la edad. RNM cerebral y orbi-
taria periódica en todos los pacientes con afectación bi-
lateral o portadores de mutación germinal del gen RB1 
hasta el cuarto año. RNM orbitaria periódica durante dos 
años en pacientes con afectación unilateral enucleados. 
5/60p(8,3%) tratados fallecieron: 1 sepsis, 3 recaída/pro-
gresión tumoral, 1 segundo tumor. 10/36p (28%) tratados 
entre 2007-2012 recibieron atención compartida en sus 
centros de origen para administración de quimioterapia, 
tratamiento de soporte o RNM. Subcomité de retinoblas-
toma mensual desde marzo 2009. Soporte de la Unidad 
de Salud mental Infantil. Todos los p con afectación bilate-
ral y/o compromiso visual grave son remitidos a la ONCE.

Comentario: Una CSUR de retinoblastoma ofrece y 
garantiza un equipo multidisciplinar altamente especiali-
zado en la atención integral e individualizada de todos los 
p con RB con objeto de proporcionar las mejores opor-
tunidades de curación. La comunicación directa con los 
centros de origen posibilita la administración de quimiote-
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rapia, el tratamiento de soporte y la realización de pruebas 
de imagen, limitando la atención en la unidad de referencia 
a la necesidad de exploración oftalmológica.

Crisis parainfecciosas, ¿se actúa de manera adecuada?
Autor(es): J. Roldán Abad, J.M. Rumbao Aguirre, A.B. 
López Mármol, N. Sancho Montero, M.A. Pino Gálvez, C. 
Caballero Rodríguez, A.R. Gómez Fernández, E. López Laso
Centros: Hospital Universitario Reina Sofía, Córdoba

Introducción: Las crisis parainfecciosas (CP) son cri-
sis convulsivas afebriles que aparecen en el contexto de 
infecciones banales principalmente gastroenteritis aguda 
(GEA) producida por Rotavirus. Su manejo inicialmente es 
conservador no siendo necesaria en la mayoría de los ca-
sos la realización de pruebas complementarias. Sin em-
bargo, su forma de presentación en ocasiones puede 
plantear dudas diagnósticas, llevando a la solicitud de es-
tudios. Se describe nuestra experiencia en el manejo de 
esta patología en los últimos 5 años.

Material y Métodos: Estudio retrospectivo descriptivo de 
los niños diagnosticados de CP que precisaron interconsulta 
con la Unidad de Neuropediatría o ingreso en el Servicio de 
Pediatría en el periodo comprendido entre 2008-2013.

Resultados: Se diagnosticaron 13 pacientes de CP 
(61.5% varones; 38.5 % mujeres). El 76.9% sucedieron en 
primavera y otoño. La edad en nuestra muestra oscilaba 
entre los 14 meses y 7 años (mediana 1.83). El 92.3% apa-
recieron en el contexto de una GEA. El 69.2% presentó cri-
sis única, un 23% clusters y un 7.6% fueron estatus.

La exploración neurológica fue normal en el 84.6% de 
los casos. En el 100% se realizó alguna prueba comple-
mentaria: analítica sanguínea, gasometría venosa, TC, 
RM, punción lumbar y/o EEG. La realización de dichas 
pruebas fue motivada para valoración del grado de hidra-
tación o para el diagnóstico diferencial con infección del 
SNC. Se investigó la presencia de rotavirus en un 38.5% 
de los casos resultando positivo en el 20% de ellos. El 
7.6% precisó tratamiento anticonvulsivo domiciliario.

Conclusiones: El diagnóstico de las CP es fundamen-
talmente clínico, siendo sólo necesario realizar exámenes 
complementarios cuando haya dudas diagnósticas con 
otras entidades como infección del sistema nervioso cen-
tral, deshidratación, epilepsia o intoxicaciones. El cono-
cimiento de los criterios diagnósticos de esta entidad y 
la protocolización en su actuación llevaría a una disminu-
ción en la realización de estudios complementarios. Su 
pronóstico es excelente, no precisando tratamiento ni se-
guimiento la mayoría de los casos. Llama la atención en 
nuestra serie los pocos resultados positivos para rotavirus 
y la asociación de casos en época no epidémica, por lo 
que debemos insistir en la investigación del virus ante un 
cuadro clínico compatible con CP.

Transfusión feto-materna masiva. 
Presentación de 2 casos.

Autor(es): A. Izquierdo Martín, M.J. García García, M.J. 
López Cuesta, F. Ibáñez Espacio, C. Martín Aguilera, R. 
Martín Fernández, N. Llanos Alonso, S. Muñoz Pérez, M. 
Solo De Zaldívar Tristancho
Centros: Hospital San Pedro de Alcántara, Cáceres

Introducción: La transfusión fetomaterna se define 

como el paso de sangre fetal hacia la circulación materna. 
Más frecuentemente la pérdida sanguínea es mínima y 
asintomática. Se denomina “masiva”, cuando la pérdida 
es mayor de 80-150 ml de sangre fetal o el 50% de su 
volemia, con alta probabilidad de afectación fetal. La in-
cidencia es de 1 de cada 1000–3000 gestaciones. En la 
mayoría de los casos la etiología es desconocida y ocurre 
en gestaciones cercanas al término.

Caso Clínico: Presentamos dos casos acontecidos en 
nuestro Servicio en los últimos 10 años. 

Caso 1: Recién nacido de 40 semanas producto de 
segunda gestación controlada. Un hijo previo sano. Parto 
inducido por preeclampsia. Apgar: 9/10/10. Exploración 
física al nacimiento normal. A las 48 horas de vida, palidez 
intensa de piel y mucosas. No distrés respiratorio. Auscul-
tación cardiopulmonar (ACP): leve soplo cardíaco. No vis-
ceromegalias. FC y TA normal. Hb: 8g/dl. Hto: 23%. Grupo 
sanguíneo madre: A Rh positivo. Grupo recién nacido: A 
Rh negativo. Test de Coombs negativos. Ecografía cere-
bral y abdominal normales. Se realizó test de Kleiheuer-
Betke a la madre para detección de hemoglobina fetal 
(HbF), obteniéndose un 6%, volumen estimado superior 
a 150 ml. En los controles posteriores, los parámetros de 
la serie roja se han mantenido dentro de cifras normales. 

Caso 2: Recién nacido de 39 semanas, producto de 
primera gestación controlada de curso normal. Cesárea 
por sospecha de pérdida de bienestar fetal y líquido am-
niótico meconial. Apgar: 6/7/8. Precisó reanimación car-
diopulmonar profunda con buena recuperación posterior. 
Exploración física: marcada palidez muco-cutánea. En pri-
mer control analítico: Hb 5,2g/dl, Hto 17%. FC y TA nor-
males. Inicia soplo cardíaco sistólico moderado y polipnea 
que precisa oxígeno suplementario en incubadora. Se rea-
lizó test de Kleiheuer-Betke con resultado de 3,8% de HbF, 
volumen estimado de 180 ml. Tras transfusión de concen-
trado de hematíes controles de hemoglobina normales.

Conclusiones: La transfusión fetomaterna masiva es 
un cuadro clínico grave causa de elevada morbimortalidad 
neonatal. El diagnóstico prenatal requiere un alto índice de 
sospecha dada la clínica tan inapreciable con la que se 
presenta. Es necesario un diagnóstico precoz para mini-
mizar el impacto fetal y neonatal.

Análisis de mutaciones del gen RB1 en línea 
germinal en 60 pacientes de una unidad 

de referencia nacional de retinoblastoma
Autor(es): A. Fernández-Teijeiro (1), F.J. Alonso García De 
La Rosa (2), A. Varo Rodríguez (3), D. García Aldana (1), N. 
Conde Cuevas (1), M.I. Benítez Carabante (4), I. Relimpio 
(1), F. Espejo Arjona (1)
Centros: (1)Hospital Universitario Virgen de la Macarena, 
Sevilla, (2)Instituto de Salud Carlos III, (3)Hospital del 
Niño Jesús, Madrid, (4)S Mary´s Hospital Imperial College 
Healthcare

Introducción y objetivos: El retinoblastoma(RB) es el 
tumor ocular maligno más frecuente de la infancia y su 
aparición se relaciona con la presencia de una mutación 
en línea germinal,heredada o de novo, del gen RB1. Tras 
obtener en noviembre 2008 la acreditación del Ministerio 
de Sanidad como Unidad de Referencia Nacional(CSUR) 
de RB del Sistema Nacional de Salud,nuestra unidad pro-
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porciona una atención integral a todos sus pacientes (p). 
Este abordaje multidisciplinar incluye el estudio de las mu-
taciones del gen RB1 en línea germinal que se realiza en 
un laboratorio de referencia externo que colabora estre-
chamente con nuestra Unidad. El estudio genético es fun-
damental para poder realizar el adecuado consejo gené-
tico en los pacientes y sujetos portadores. Se revisan los 
resultados del estudio de las mutaciones del gen RB1 en 
línea germinal en los 60p atendidos en nuestra Unidad en-
tre 1974 y 2012.

Métodos: Pacientes 60:32/6 (57%) unilaterales, 28/60 
bilaterales (47%), Antecedentes familiares de RB 6/60 
(10%): 4 bilaterales, 2 unilaterales. Técnicas de estudio: 
La identificación de mutaciones se ha llevado a cabo me-
diante 1) PCR y secuenciación directa de los exones 1-27 
del exón RB1 a partir de ADN de sangre periférica y 2) 
Análisis de deleciones intragénicas mediante M LPA. En 
algunos casos en los que estas técnicas no permitieron la 
identificación de una mutación oncogénica en el ADN de 
sangre periférica se procedió al análisis del ARNm de RB1 
mediante RT-PCR para identificar posibles alteraciones en 
el procesamiento del ARNm.

Resultados: Estudio genético 58/60p (96,6%),no reali-
zado en 2p diagnosticados en los años 80 sin seguimiento 
(1bilateral/1 unilateral). Alteración presente en 29/58p 
(50%): 25/28 bilaterales (92%); 4/32 unilaterales (12%); 
mutación de novo 23/29 (79%): 21 bilaterales/2 unilate-
rales. Mutación hereditaria detectada en los 6p con ante-
cedentes familiares, 6/29p (21%). Técnica: 27/29 (93%) 
mutaciones detectadas mediante análisis de ADN de leu-
cocitos, 2/29(7%) mediante análisis de ARNm; 1 paciente 
con afectación bilateral estudio de ADN negativo.

Comentario: El estudio de mutaciones del gen RB1 en 
línea germinal es mandatorio en todos los pacientes con 
RB, tanto en los p con presentación bilateral como unilate-
ral, tanto en los casos esporádicos como en los heredita-
rios, y posibilita la realización del adecuado consejo gené-
tico. El estudio de ARNm permite identificar alteraciones en 
el procesamiento del ARN en algunos pacientes en los que 
el análisis con técnicas convencionales resulta negativo.

Malposición cardíaca como motivo de consulta. 
No siempre todo es lo que parece.

Autor(es): M. Muñoz Cabeza, F.J. Salas Salguero, S. 
Rodríguez López, I.P. Fernández Viseras, B. Ruíz De Zárate 
Sanz, J. Ortíz Tardío
Centros: Hospital del S.A.S. de Jerez de la Frontera, Jerez 
de la Frontera

Introducción: La malposición cardíaca es un motivo 
de consulta muy infrecuente en cardiología infantil, debido 
sobretodo a la baja incidencia existente de anomalías del 
situs o de la concordancia segmentaria del corazón.

Caso Clínico: Niño de 2 años remitido desde atención 
primaria para descartar malposición cardíaca, por ha-
llazgo en la radiografía de tórax de levocardia con punta 
cardíaca muy elevada, impresionando de anomalía car-
díaca evidente. Cabe destacar que la placa llevaba mar-
cada la zona derecha y que no se objetivaba claramente la 
cámara gástrica. Asintomático. Exploración normal. 

Exámenes complementarios:
 – Electrocardiografía: destaca eje cardíaco a 100º y 

complejos RSR’ grandes en V1, sin otras alteraciones.
 – Ecocardiografía: situs solitus, con el corazón situado 
en dextrocardia, con levoápex y punta hacia abajo 
(distinto a la radiografía), con ordenación segmenta-
ria normal. Ligera dilatación de cavidades derechas. 
Destaca la presencia de un flujo venoso anómalo lle-
gando a vena cava inferior desde zona derecha, su-
gerente de drenaje venoso pulmonar anómalo par-
cial. Sin otras alteraciones.

Dada la discordancia entre la radiografía y la ecocardio-
grafía, se solicita nueva placa especificando el marcaje de la 
zona derecha. Se comprueba que la radiografía anterior es-
taba invertida, marcando mal derecha-izquierda. En la nueva 
radiografía se objetiva imagen compatible con Síndrome de 
la Cimitarra superpuesta a aurícula derecha, con desplaza-
miento secundario del corazón a la derecha por hipoplasia 
pulmonar. Estos hallazgos se confirman por resonancia.

Comentarios:
- La malposición cardíaca es un hallazgo muy poco ha-

bitual por su escasa incidencia.
- El marcaje del lado derecho de una radiografía sigue 

siendo una práctica fundamental para su correcta inter-
pretación.

- El síndrome de la Cimitarra en ocasiones origina una 
hipoplasia pulmonar, con la consiguiente ocupación de 
este espacio por el corazón, originando un desplaza-
miento del mismo desde su posición normal.

Impacto en nuestra unidad Neonatal del 
establecimiento del Banco de leche en la comunidad

Autor(es): R. Martín Fernández, R. Hernández Martín, M.J. 
García García, A. Izquierdo Martín, M. Vera Torres, R. Barrio 
Sacristán, I. Arroyo Carrera, D. García Navas
Centros: Hospital San Pedro de Alcántara, Cáceres

Introducción: La leche materna constituye el alimento 
de elección para cualquier recién nacido (RN), especial-
mente para aquellos más vulnerables, ya sea por su con-
dición de prematuridad o por la patología que presenten. 
Son bien conocidos los beneficios aportados por la leche 
humana tanto nutricional como a nivel desarrollo global 
del RN a corto y largo plazo. Es por ello que en los últimos 
años el número de bancos de leche humana donada ha 
aumentado en nuestro país. 

Objetivo: analizar las características de los RN ingre-
sados en nuestra unidad neonatal que han recibido leche 
humana donada (LD) del banco de nuestra comunidad.

Material y Métodos: estudio retrospectivo de las ca-
racterísticas de los RN ingresados que recibieron LD 
desde noviembre del 2012 hasta septiembre del 2013, 
ambos inclusive. Se analizaron las siguientes caracterís-
ticas: Edad gestacional, indicación de uso de leche do-
nada, volumen total de leche consumido, motivo de reti-
rada, problemas durante su uso que conllevara retirar la 
leche, grado de satisfacción de los progenitores.

Resultados: Período de tiempo analizado 10 meses. 
Número total de pacientes que recibieron LD 26. Distribu-
ción respecto a edad gestacional (EG): 26 semanas 3,7%, 
31 semanas 26,9%, 32 semanas 38,5%, 35 semanas 
7,65%. La principal indicación fue peso al nacimiento me-
nor 1500 gr (76,9%), seguido de CIR (53,8%), cumpliendo 
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ambos criterios en el 31% de los pacientes. El volumen 
total de LD consumido fue de 9200 ml (353,8 ml/paciente 
de media teórica).

El motivo de retirada fue la existencia de suficiente leche 
materna de la progenitora para suplir la cantidad necesaria 
o el haber alcanzado peso mayor a 1500 gr. No hubo pro-
blemas en cuanto a calidad o características de la leche 
que conllevara su retirada. El grado de satisfacción de los 
progenitores de los pacientes ingresados fue alto.

Comentarios: El principal grupo de RN beneficiados 
por LB son aquellos más prematuros. La implantación del 
banco de leche en nuestra comunidad ha permitido moti-
var la lactancia materna no sólo a nivel de nuestra unidad, 
con una mayor implicación y motivación de los progeni-
tores, sino también a nivel de la población general, consi-
guiendo un acto de promoción global de la salud.

Panhipopituitarismo congénito. 
Importancia del diagnóstico precoz.

Autor(es): R. Hernández Martín, R. Martín Fernández, M. 
Solo De Zaldivar Tristancho, J. González De Buitrago Amigo, 
A. Izquierdo Martín, P.J. García Cuesta
Centros: Hospital San Pedro de Alcántara, Cáceres

Introducción: Se denomina panhipopituitarismo (PH) al 
déficit completo de hormonas hipofisarias. Su incidencia 
es menor a 3/1.000.000 recién nacido (RN) y año, diag-
nosticándose en el período neonatal menos de 1/3 de los 
casos. Existen formas congénitas y adquiridas. Entre las 
congénitas, se han identificado diferentes mutaciones en 
genes implicados en el desarrollo hipofisario, dando lugar 
a déficit combinados de hormonas asociadas o no a otras 
anomalías de línea media. La clínica de presentación y el 
fenotipo son muy variables tanto en gravedad como mo-
mento de debut. Presentamos el caso de un RN con PH 
congénito de presentación grave y precoz. 

Caso clínico: RN término de peso adecuado con 33 
horas de vida trasladado a la unidad de neonatología por 
hipoglucemia, hiponatremia y crisis convulsivas. Antece-
dentes: Embarazo controlado, normal. Parto eutócico. 
Apgar 9/10. Reanimación superficial. Hipoglucemia sinto-
mática en las primeras horas que remonta con aportes 
orales e intravenosos (iv). A las 30 horas de vida, 3 crisis 
tónicas generalizadas de segundos que cedieron con fe-
nobarbital y midazolam. Afebril. Glucemia capilar 45 mg/
dl. Hiponatremia 125 mg/dl. Se inicia perfusión glucosa 
y electrolitos. Al ingreso en UCIN: TA en límites bajos. 
Edema generalizado subcutáneo. Ictericia. Fenotipo pe-
culiar: raíz nasal plana, nariz pequeña, fontanela anterior 
amplia. Ano anterior. Genitales externos femeninos. Hi-
potonía generalizada. Reflejos neonatales débiles. Llanto 
ronco autolimitado ante estímulos. 

Evolución: Tendencia a hipoglucemia e hiponatremia 
que impide retirar aportes iv. Colestasis. Ante sospecha de 
PH se solicita estudio hormonal destacando valores dismi-
nuidos de LH, FSH, ACTH, cortisol, T4L (TSH inadecuada-
mente normal). RNM cerebral normal. Se inicia tratamiento 
sustitutivo con hidrocortisona y levotiroxina con buena res-
puesta. Actualmente (5 meses de edad) valores indetec-
tables de IGF-I e IGFBP3, con velocidad de crecimiento 
baja. Pendiente iniciar tratamiento con GH. En base a clí-
nica, solicitado genético (LHX4/LHX3) aún pendiente. 

Discusión: La forma de presentación en el período 
neonatal del panhipopituitarismo puede ser muy grave, 
siendo su diagnóstico y tratamiento precoz de vital impor-
tancia. El fenotipo, el déficit de hormonas afectadas y la 
existencia o no de otras anomalías, puede orientar el es-
tudio genético, de gran importancia en el pronóstico, ade-
cuación del seguimiento y en el consejo genético.

Diagnosis tardía de estenosis del acueducto de Silvio.
Autor(es): M. Vera Torres, D. García-Navas Núñez, M. 
Roncero Maillo, C. Tort I Cartró, R. Hernández Martín, S. 
Muñoz Pérez, N. Llanos Alonso
Centros: Hospital San Pedro de Alcántara, Cáceres

Introducción: La ataxia o “incoordinación motriz”, 
define un síndrome de desequilibrio-inestabilidad en la 
marcha, produciendo un aumento de la base de sustenta-
ción y en casos más graves imposibilidad para la bipedes-
tación. La afección cerebelosa es la causa de ataxia más 
frecuente, pero el desequilibrio también puede aparecer 
como consecuencia de procesos vestibulares, lesión de 
lóbulos frontales, hidrocefalia e incluso, de forma transito-
ria, en el lactante con fiebre.

Caso Clínico: Niño de 5 años que llevan a Urgencias 
por inestabilidad en la marcha y pérdida de equilibrio de 
20 días de evolución. Refieren disminución de fuerza en 
miembros inferiores y caídas frecuentes en los últimos 
días, visión borrosa en el último mes y episodios de cefa-
lea autolimitada que se acompaña de vómitos en 3 oca-
siones. Exploración física: marcha inestable con au-
mento de la base de sustentación, alteración del equilibrio 
con desviación a la derecha, Romberg positivo y tenden-
cia a taparse el ojo derecho: “para ver mejor”. Fondo de 
ojo: edema de papila bilateral y hemorragias retinianas. 
Tomografía computarizada craneal urgente: marcada hi-
drocefalia triventricular con dilatación de ventrículos late-
rales, astas temporales y tercer ventrículo. Se realiza in-
tervención endoscópica urgente. En resonancia magné-
tica de control se objetiva Estenosis del Acueducto de 
Silvio (EAS), sin otras lesiones asociadas. Diagnóstico: 
EAS congénita. Evolución: reducción del tamaño ventri-
cular, normalización de la marcha y mejora progresiva de 
la afección ocular.

Comentarios: La EAS es responsable del 70% de los 
casos de hidrocefalia infantil, diagnosticándose en la ma-
yoría de los casos en el periodo neonatal; en el caso ex-
puesto, el paciente es diagnosticado de EAS congénita 
en edad escolar.

Síndrome hemofagocítico en paciente con 
enfermedad de Crohn y síndrome febril prolongado

Autor(es): I.M. Calvo Morales, C. Flores González, J.A. 
Blanca García, C. Pérez Aragón, A.E.M. Estalella Mendoza, 
S. Garófano Montero, B. Grujic, P. Comino Vázquez, B. 
Serrano Moyano
Centros: Hospital Universitario Puerta del Mar, Cádiz

Introducción: El síndrome hemofagocítico es una enti-
dad poco frecuente que se produce por una activación y 
proliferación macrofágica y se caracteriza por una serie de 
hallazgos clínicos, de laboratorio e histopatológicos. Se 
distinguen principalmente dos tipos: el primario producido 
por una alteración inmunitaria congénita y el secundario 
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desencadenado por múltiples factores que suele tener 
mejor pronóstico.

Caso Clínico: Niño de 12 años que presenta cuadro 
febril de 2 semanas de evolución asociado a mal estado 
general, molestias abdominales y anorexia. En la explo-
ración destacan adenopatías cervicales bilaterales y exu-
dado blanquecino amigdalar. AP: enfermedad de Crohn 
en tratamiento con mesalazina, azatioprina e infliximab 
con buen control. En la analítica presenta leucopenia con 
520 neutrófilos, transaminasas elevadas, LDH elevado: 
3353 UI/L, PCR: 18.94: mg/l.

Durante su ingreso se instaura cobertura antibiótica de 
amplio espectro y se retira el tratamiento inmunosupresor. 
Persiste la fiebre elevada y el decaimiento. Aparecen nue-
vos síntomas como artralgias y un exantema morbiliforme. 
No signos de exacerbación de la EII. En los controles ana-
líticos se observó una disminución progresiva de las tres 
series con cifras elevadas de ferritina (hasta 16000 ng/
ml) y triglicéridos. Los autoanticuerpos y otros marcado-
res reumatológicos, serologías y aspirado de médula ósea 
fueron negativos.

Ante la sospecha diagnóstica de síndrome hemofago-
cítico se instaura tratamiento con gammaglobulina y me-
tilprednisolona desapareciendo la fiebre con una impor-
tante mejoría clínica. Se realizan marcadores de síndrome 
hemofagocítico secundario como son CD 163 soluble y el 
receptor soluble de IL-2 que resultan positivos, conside-
rándose el cuadro secundario a la enfermedad de Crohn.

Conclusiones:
Es importante sospechar el síndrome hemofagocítico 

ante pacientes con EII en tratamiento inmunodepresor 
que presenten fiebre y citopenias.

Ante la sospecha de este síndrome debemos evaluar las 
cifras de ferritina, no descartándolo ante cifras normales.

El diagnóstico definitivo viene dado por la biopsia de mé-
dula aunque una biopsia negativa no descarta el diagnóstico.

Ante la sospecha debemos instaurar tratamiento de 
forma precoz pues mejora el pronóstico.

Casuística de las pielonefritis hospitalizadas.
Autor(es): I.M. Calvo Morales, C. Flores González, A. 
Estalella Mendoza, S. Garófano Montero, B. Grujic, P. 
Comino Vázquez, B. Serrano Moyano, E. Palma Zambrana
Centros: Hospital Universitario Puerta del Mar, Cádiz

Objetivo: Determinar la causa microbiológica de las 
pielonefritis hospitalizadas en un hospital de tercer nivel.

Diseño: Estudio descriptivo retrospectivo de las histo-
rias con el diagnóstico al alta de hospitalización de pie-
lonefritis en un periodo de tres años. Se recogieron las 
siguientes variables: edad, sexo, estancia, clínica, trata-
miento, etiología con patrones de resistencia. Se analizan 
los datos mediante SPSS 20.0

Resultados: se incluyen 37 casos, 68% mujeres. Edad 
media de 2 años (1 mes - 8 años), y una estancia media 
de 7 días. Las principales causas de ingreso fueron edad 
menor de 3 meses (27%) y antecedentes nefrourológicos 
(21%). La clínica fue: 95% fiebre, 24% pérdida de apetito, 
13% síntomas miccionales y 38% síntomas gastrointesti-
nales. La puñopercusión renal fue positiva en un 16%. Un 
49% tuvo urocultivo positivo para Escherichia Coli, 27% 

resultó negativo, 8% Klebsiella pneumonie y 5% Proteus 
mirabilis y enterobacter cloacae.

Se aislaron gérmenes multirresistentes en el 13.5% de 
casos. La duración media del tratamiento antibiótico fue 
12 días. Para el tratamiento intravenoso los antibióticos 
más empleados fueron gentamicina y cefotaxima (38% 
cada uno) con una media de 6 días. Por vía oral el anti-
biótico más empleado fue amoxicilina-clavulánico (62%) 
con una media de 7 días. La duración media de la fiebre 
tras iniciar antibioterapia fue de 2 días (máximo de 6). Se 
realizó ecografía renal en un 54% de casos resultando pa-
tológica en el 75% de los casos y gammagrafía renal en el 
5% de los casos siendo patológica en el 100%.

Conclusiones: la clínica predominante fue la fiebre 
asociada a manifestaciones gastrointestinales. Baja renta-
bilidad de la puñopercusión renal. Predominantemente la 
fiebre fue la única clínica, lo que justifica el estudio de orina 
en lactantes con fiebre sin foco o síntomas inespecíficos. 
El principal germen causal fue Escherichia coli pero con 
elevado número de urocultivos negativos debido a antibio-
terapia previa. La duración media del tratamiento antibió-
tico coincidió con la recomendada por las guías clínicas 
aunque se podría haber pasado de vía iv a oral antes. Se 
realizó ecografía renal durante el ingreso a un elevado nú-
mero de pacientes, resultando patológica en la mayoría.

Talla baja: no todo es déficit de GH. Caso clínico
Autor(es): S. Rodríguez López, M. Muñoz Cabeza, I.P. 
Fernández Viseras, M.A. Santos Mata, I.M. Mayordomo 
Morales, J. Ortíz Tardío
Centros: Hospital del S.A.S. de Jerez de la Frontera, Jerez 
de la Frontera

Presentamos un caso clínico de un varón de 10 años 
remitido para estudio por retraso pondero-estatural. En la 
anamnesis refieren que desde los 2 años han notado re-
traso del crecimiento, inicialmente seguido por su MAP, 
aportando una talla a los 6 años de 103 cm (-3 DS), con 
un peso de 15 kg (-2.3 DS). Como antecedentes perso-
nales: Producto único de primera gestación RNAT PAEG. 
Se trata de un niño sano que no refiere problemas de sa-
lud. Padres sanos. Talla padre 165 cm. Talla madre 153 
cm. Talla diana calculada de 165 cm.

Exploración actual presenta una talla de 125 cm 
(-3.1 DS) con un peso de 26 kg (-1.8 DS). Edad ósea: 
8.6 años. Velocidad de crecimiento en el ultimo año: 
2.2 cm (-3 DS). Se inicia estudio de talla baja con he-
mograma, perfiles lipídico, renal, hepático y tiroideo, perfil 
celíaco, así como estudio del eje hipotálamo-hipófisis, to-
dos ellos con resultado normal. Cariotipo 46 XY. Reso-
nancia magnética cerebral: normal. Radiografía de carpo 
izquierdo: edad ósea de 8.6 años. Estudio Cardiológico: 
normal. Ecografía abdominal: normal. Mapeo óseo: no se 
observan anomalías Estudio de GH (basal y tras estímulo) 
con valores normales y de IGF-1 menores a 2.5 DS para 
su edad y sexo. Se realiza test de generación de IGF-1: 
elevación de IGF1 menor al 10 %. Estudio genético del 
gen GHR: no se detectan mutaciones.

Con el diagnóstico de TALLA BAJA SECUNDARIA A 
DÉFICIT PRIMARIO DE IGF-1 se inicia tratamiento con 
IGF-1 recombinante humana. Tras 1 año de tratamiento 
presenta una velocidad de crecimiento de 8 cm/año.
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Conclusiones:
- La talla baja por déficit de IGF-1 es una entidad reco-

nocida en niños en tratamiento con GH que no respon-
den, o que presentan test de estímulos normales, preci-
sando tratamiento con IGF-1 rh con buena respuesta

- 20% de los niños evaluados como TBI padecen défi-
cit primario de IGF1, siendo el 70% se idiopático.

- Mediante biología molecular se han reconocido los 
defectos genéticos causantes, pero solo identifica <15%. 
El análisis genético no es informativo para el 80-85% de 
los pacientes, como ocurre en nuestro caso.

Displasia espondilocostal: hallazgo clínico infrecuente
Autor(es): E. Palma Zambrana, S.P. Lubian López, S. 
Garofano Montero, P. Zafra, P. Comino Vázquez, B. Serrano 
Moyano
Centros: Hospital Universitario Puerta del Mar, Cádiz

Introducción: Las displasias vertebro costales son una 
entidad clínica infrecuente, existen pocos casos publica-
dos. Se diferencian dos grupos clínicos, en ocasiones de 
difícil clasificación, con diferentes pronósticos.

Caso Clínico:
Neonato mujer de 13 días de vida que acude por pre-

sentar convulsiones clónicas multifocales acompañadas 
de somnolencia posterior, a veces precedida por hipo 
desde hace 4-5 días.

AF: hermana 2 años sana. Padres sanos. AP: 
G4A2C1P0. Diabetes gestacional tipo A. 37SG. Apgar 
8/9, preciso oxigenoterapia primeras horas. Alimentación 
con Formula de Inicio.

Exploración Física: frente olímpica, piel redundante en 
pliegue nucal, presencia de tórax pequeño con mamilas 
de implantación bajas, en inspiración se observa protru-
sión de la pared abdominal en ambos hipocondrios.

Serie ósea: tórax en campana, fusión arcos costales 
11,12 derecho, falta de fusión de núcleos de osificación 
D10, D11 (vertebras en mariposa), huesos largos normales.

Ecografía de abdomen: agenesia renal derecha.
Durante su ingreso se aprecian episodio de taquicar-

dia aislada, ECG: ritmo sinusal alternando con rachas de 
TCSV con 220lpm (FC máxima), signos de Hipertrofia ven-
tricular derecha. No alteración QT. Holter: 20% de Taq. 
Supraventricular (4.45h). FC máxima 179lpm.

En cuanto a las crisis convulsivas por las que acudía 
tras realizar exámenes complementarios encontramos 
que la etiología era por hipocalcemia neonatal tardía por 
inmadurez de la paratiroides. Clínica desaparece al nor-
malizar los niveles de Calcio.

Conclusiones:
- Importancia de una exploración física detallada por 

órganos y sistemas independientemente de la causa por 
la que acude.

- Las displasias son un grupo heterogéneo de trastor-
nos de la segmentación vertebro costal. Puede asociar 
anomalías extraaxiales las cuales hay que buscar.

- No se han descrito casos en la literatura que asocien 
TSVP ni convulsiones por hipocalcemia con displasia es-
pondilo costal.

Distrés respiratorio neonatal: 
neumotórax vs enfisema lobar

Autor(es): S. Rodríguez López, G. Quesada Trujillo, J.R. 
Carrasco Fernández, M.A. Santos Mata, B. Ruíz De Zarate 
Sanz, M.D. Esquivel Mora, J. Ortíz Tardío
Centros: Hospital del S.A.S. de Jerez de la Frontera, Jerez 
de la Frontera

Presentamos un caso clínico de una RNAT mujer pro-
cedente de planta de maternidad por inicio de distrés res-
piratorio a las 6 horas de vida, progresivo, manteniendo 
saturación superior al 90 % sin oxigenoterapia, que re-
quiere ingreso en UCI.

Embarazo controlado que cursa sin incidencias. SBA 
positivo con profilaxis completa (4 dosis). Parto distócico 
mediante espátulas precisando VPPI. APGAR 6/8.

Ingresa en UCIn. Presenta mediano estado general, sin 
aspecto séptico, con tiraje subcostal, aleteo, taquipnea, hi-
poventilación generalizada y SIBILANTES ESPIRATORIOS 
BILATERALES. Silverman 5. Se inicia antibioterapia con 
ampicilina y gentamicina. Radiografía inicial muestra discreta 
condensación basal derecha, con cisura accesoria.

Durante el primer día de ingreso persiste tiraje subcos-
tal, respiración abdominal, taquipnea 50 rpm e hipoventila-
ción generalizada en hemitórax derecho. Resto de explo-
ración normal. No soplos. Precisa oxigenoterapia en carpa 
FiO2 40 %. Saturación pre-postductal: > 95 % Se retira 
oxigenoterapia, precisando de nuevo por desaturaciones.

Al 3º día de ingreso presenta empeoramiento respirato-
rio, con aumento del distrés. Se repite radiografía de tórax 
AP y lateral,con aparentes signos de atrapamiento aéreo, 
por lo que se decide punción evacuadora con drenaje de 
7 ml de aire y drenaje con sello de agua con leve mejo-
ría clínica, con menor distrés, aunque con persistencia de 
imagen de neumotórax. Al día siguiente se retira drenaje 
por no extracción y aparición de enfisema subcutáneo.

Ante la evolución tórpida, se realiza TC pulmonar al 7 
día. Se mantiene sin oxigenoterapia con buena satura-
ción, pero con persistencia de hipoventilación. Se eviden-
cia hiperlucencia de lóbulo medio derecho con hipertrofia 
y herniación de dicho lóbulo hacia HT izquierdo y compre-
sión de LSD y LID compatible con enfisema lobar congé-
nito. Se realiza intervenciónquirúrgica con extirpación de 
lóbulo medio, con recuperación respiratoria. Actualmente 
asintomática.

Conclusiones:
- Ante todo distrés del recién nacido hemos de tener en 

cuenta las malformaciones pulmonares, principalmente en 
los de evolución tórpida

- El enfisema lobar congénito es, en ocasiones, con-
fundido con imagen de hiperclaridad pulmonar similar el 
neumotórax, cuya punción sin evacuación lleva a pensar 
en esta entidad

- Requiere tratamiento quirúrgico con un pronóstico ex-
celente en la mayoría de las ocasiones.

Corea de Sydenham: a propósito de un caso
Autor(es): J.R. Prieto Massoni, A. Marín Cassinello, A. 
Campo Barasoain, F. Freire Domínguez
Centros: Hospital Universitario Virgen de la Macarena, Sevilla

Introducción: la corea de Sydenham es la causa más 
frecuente de corea adquirida en pediatría, siendo un cri-
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terio mayor para el diagnóstico de fiebre reumática, enfer-
medad multisistémica relacionada con una infección pre-
via del tracto respiratorio superior por estreptococo beta-
hemolítico grupo A. La incidencia de la fiebre reumática 
había disminuido pero en los últimos años se está obser-
vando un incremento debido al aumento de la población 
inmigrante. Describimos un caso cuya manifestación fun-
damental fue la corea. Se trató con ácido valproico con 
excelente respuesta.

Anamnesis: niña de 7 años, natural de República Do-
minicana y residente en España desde hacía tres meses, 
que ingresó por presentar movimientos involuntarios y 
anormales generalizados, de mayor intensidad en MSD, 
de dos semanas de evolución. Condicionaban alteración 
en la marcha, muecas faciales, disartria, disfagia, dificul-
tad para la escritura y labilidad emocional. La sintomatolo-
gía desaparecía durante el sueño. Los antecedentes fami-
liares carecían de interés y en los personales destacaban 
faringoamigdalitis de repetición.

Exploración física: buen estado general. Exantema 
macular pruriginoso diseminado, autolimitado en 24 ho-
ras. A la auscultación cardiaca se apreciaba un soplo 
sistólico iii/VI, no irradiado. Exploración neurológica: se 
objetivaban movimientos constantes e involuntarios que 
condicionaban posturas anómalas, muecas faciales conti-
nuas, dificultad para la manipulación y la escritura, marcha 
inestable. Resto de exploración sin hallazgos patológicos.

Pruebas complementarias: ECG y ecocardiografía: 
normales; RMN y TAC craneales, sin hallazgos patológi-
cos; EEG: hallazgos inespecíficos sin significación pato-
lógica; frotis y cultivo faringeo: flora regional habitual; he-
mograma: compatible con rasgo talasémico; bioquímica, 
PCR y VSG, función renal y hepática, ceruloplasmina y co-
bre, alfa-1-antitripsona, perfil tiroideo, orina y coagulación: 
normales. ASLO: 330 UI/ml (N<240 UI/ml).

Con la sospecha de corea de Sydenham y ante la in-
terferencia de la sintomatología en la calidad de vida de la 
paciente, se instauró tratamiento con ácido valproico con 
excelente respuesta clínica. Se inició tratamiento profilác-
tico con penicilina G-benzatina de forma periódica.

Celulitis preseptal como complicación infrecuente 
de mononucleosis infecciosa

Autor(es): M. Vera Torres, F.J. Romero Sala, D. García-
Navas Núñez, R. Hernández Martín, C. Tort I Cartró, N. 
Llanos Alonso, S. Muñoz Pérez
Centros: Hospital San Pedro de Alcántara, Cáceres

Introducción: En más del 50% de los casos de mono-
nucleosis infecciosa (MNI) podemos objetivar un edema 
palpebral leve que, por lo general, no requiere ningún tra-
tamiento especial.

Caso Clínico: Niño de 4 años con fiebre alta de 2 días 
de evolución asociada a odinofagia, sialorrea, ingesta dis-
minuida y tumefacción cervical bilateral. En la exploración 
física destaca: respiración bucal por congestión nasal im-
portante, mínimo edema palpebral bilateral, múltiples ade-
nopatías laterocervicales bilaterales de características in-
flamatorias y amígdalas hipertróficas eritematosas con 
exudado blanquecino; no se objetivan exantema ni me-
galias. Hallazgos analíticos: leucocitosis con linfomono-
citosis, proteína C reactiva (PCR): 21 mg/L, glucemia: 49 
mg/dl, GPT 61 UI/ml. Ingresa por sospecha de MNI con 

dificultad para la ingesta e hipoglucemia secundaria. Se 
instaura tratamiento sintomático.

Evolución: Al tercer día se produce un aumento del 
edema palpebral de forma bilateral, más intenso en el ojo 
derecho, con secreciones blanquecinas y reaparición de la 
fiebre. En control analítico: leucocitosis con neutrofilia, au-
mento de PCR (100 - 192 mg/L) y normoalbuminemia. Ante 
la sospecha de celulitis periorbitaria se solicita TAC de ór-
bita y valoración oftalmológica: edema intenso subcutáneo 
facial y periorbitario preseptal asociado a sinusitis maxilar 
y etmoidal. Con el diagnóstico de celulitis preseptal dere-
cha, se inició tratamiento intravenoso con vancomicina, 
ceftriaxona y corticoides. Microbiología: Serología VEB ne-
gativa, citomegalovirus IgM e IgG positivos. Frotis exudado 
conjuntival, faríngeo y nasal positivo a S. pyogenes (grupo 
A), sensible a penicilina: se suspende vancomicina.

Comentarios: Destacamos de este caso la asociación 
de una complicación infrecuente y potencialmente grave, 
como es la celulitis preseptal, al edema palpebral frecuente 
de la mononucleosis infecciosa. El viraje a leucocitosis 
neutrofílica y el aumento de la PCR confirmó la complica-
ción bacteriana y el TAC descartó afectación orbitaria. El 
diagnóstico y tratamiento precoz mejoró la evolución.

Fenómeno de Marcus-Gunn. A propósito de un caso.
Autor(es): D. García-Navas Núñez, M. Vera Torres, C. Tort I 
Cartró, R. Hernández Martín, R. Martín Fernández, S. Muñoz 
Pérez, N. Llanos Alonso, P. Barros García, A. López Lafuente
Centros: Hospital San Pedro de Alcántara, Cáceres

Introducción: La ptosis palpebral (PP) es una patología 
oftálmica frecuente en Pediatría. El 50% de ellas son con-
génitas. De etiología múltiple, puede deberse a alteracio-
nes mecánicas, miogénicas o neurogénicas. Se presenta 
como síntoma aislado o formando parte de un trastorno 
neurológico.

El Fenómeno de Marcus-Gunn es una entidad neuroof-
talmológica, que constituye el 4-6% de las ptosis congé-
nitas. Consiste en PP unilateral asociada a elevación in-
voluntaria de dicho párpado en relación con movimien-
tos laterales de mandíbula, succión o apertura de boca. 
Se debe a una alteración embrionaria en la inervación del 
músculo elevador del párpado superior por parte de la 
rama mandibular del nervio Trigémino, en lugar del ner-
vio Oculomotor. Esto motiva el movimiento del párpado 
ptósico cuando se contraen los músculos pterigoideos. 
La mayoría no refieren historia familiar. El diagnóstico es 
clínico. Puede asociarse a estrabismo, ambliopía o aniso-
metropía. Su evolución es favorable, haciéndose menos 
evidente con la edad. No precisa tratamiento, salvo cirugía 
en caso de alteración estética u oftalmológica.

Caso Clínico: Niña de dos años y medio, remitida a la 
consulta de Neuropediatría por PP. Antecedentes perso-
nales: quiste aracnoideo como hallazgo casual en estu-
dio de Telangiectasia Hemorrágica Hereditaria (THH), test 
genético de THH negativo, desarrollo psicomotor normal. 
Antecedentes familiares: madre portadora del gen THH, 
rama materna THH. Refieren desde el nacimiento que, al 
tomar el biberón el párpado izquierdo se mueve al com-
pás de la succión, con párpado derecho inmóvil. Ptosis iz-
quierda leve, que en ocasiones aumenta ligeramente con 
el cansancio. Exploración física y neurológica normal. Fe-
nómeno de Marcus-Gunn al toser, leve ptosis izquierda. 



113Volumen XXI Nº 1  Mayo 2014

CII REUNIÓN CIENTÍFICA DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRÍA DE ANDALUCÍA OCCIDENTAL Y EXTREMADURA SPAOYEX

Valoración oftalmológica sin hallazgos patológicos. Evolu-
ción favorable. Diagnóstico: Fenómeno de Marcus-Gunn

Comentarios: La causa de la PP es generalmente evi-
dente tras una anamnesis rigurosa y exploración física 
completa, permitiéndonos diferenciar aquellas formas ais-
ladas de las que se asocian a alteración neurológica. Por 
otro lado, es importante el seguimiento de las posibles 
complicaciones y tratamiento de éstas.

Relación de la escala Wood Downes Ferres con la 
estancia hospitalaria en bronquiolitis aguda

Autor(es): B. Serrano Moyano, J.J. Pérez Guerrero, J.C. 
Flores González, F.J. Dávila Corrales, L. García García, M. 
Matamala Morillo
Centros: Hospital Universitario Puerta del Mar, Cádiz

Introducción y Objetivos: La bronquiolitis es la causa 
más frecuente de ingreso en los lactantes. La escala de 
Wood Downes modificada por Ferres (WDF) no fue dise-
ñada para las bronquiolitis, pero su uso se ha generali-
zado para evaluar la gravedad en bronquiolitis leves (BL; 
WDF <4), moderada (BM; WDF 4-7) y grave (BG; WDF 
>7). Nuestro objetivo es valorar la relación de la escala de 
WDF al ingreso con respecto a la estancia hospitalaria.

Metodología: estudio descriptivo prospectivo. Se inclu-
yeron todas las bronquiolitis agudas ingresadas en nues-
tro hospital, de referencia provincial, en la epidemia 2012-
2013. Fueron catalogadas como leves, moderadas o gra-
ves según la escala WDF realizada al ingreso. Se registra-
ron las siguientes variables: edad, VRS, sexo, tratamiento 
recibido, necesidad de UCIP, mortalidad, escala de WDF y 
estancia hospitalaria, con el programa SPSS versión 17.0.

Resultados: Se incluyeron 113 pacientes. 55,8% va-
rones. La edad media fue de 77,61 días (rango: 8-373). 
En el 72,6%% de los pacientes el VRS fue positivo (a un 
14,2% no se les determinó). El tratamiento nebulizado que 
recibieron fue suero salino hipertónico al 3% en el 86,7% y 
salbutamol un 13,3%. Un 23% recibió antibioterapia. Cor-
ticoides el 11,5%. El 12,4% del total requirió ingreso en 
UCIP. La mortalidad fue de 0%. De los pacientes en los 
que constó el WDF al ingreso (82,3%), el 5,4% fueron BL, 
con una estancia media de 5,4 días; el 91,4% fueron BM, 
con 4,93 días de estancia media y el 3,2% fueron BG, con 
22,33 días. Existió significación estadística al comparar la 
estancia media de las BG con las BM y con las BL (p = 0), 
pero no al comparar BL con BM (p = 0,971).

Conclusiones:
- Las bronquiolitis clasificadas según el WDF en graves tu-

vieron una estancia media notablemente mayor que las mo-
deradas y las leves, de forma estadísticamente significativa.

- No hubo diferencias significativas en la estancia me-
dia entre las bronquiolitis moderadas y las leves. Proba-
blemente porque la edad del paciente sea un factor de 
confusión, pues todas las BL ingresaron con < 3 meses.

Paciente con sistema de derivación ventrículo-
peritoneal en urgencias pediátricas: ¿cómo actuamos?
Autor(es): B. Serrano Moyano, J.C. Flores González, E. 
Palma Zambrana, P. Comino Vázquez, J.J. Pérez Guerrero, 
A. Hernández González
Centros: Hospital Universitario Puerta del Mar, Cádiz

Objetivo: Describir el manejo de los pacientes con sis-
tema de derivación ventrículo peritoneal (SDVP) que acu-

den a urgencias pediátricas con sintomatología sugestiva 
de complicación del SDVP y su relación con la realización 
de pruebas complementarias e ingreso hospitalario.

Material y Métodos: Estudio descriptivo retrospectivo 
de las consultas a urgencias de los pacientes portado-
res de sistema de derivación ventrículo-peritoneal desde 
2004 a 2013 en un hospital de tercer nivel.

Se seleccionó en este grupo de pacientes consultas 
a urgencias pediátricas sugestivas de complicación del 
SDVP. Se recogieron las siguientes variables: Número 
de consultas, motivo de consulta, realización de pruebas 
complementarias, valoración por servicio de Neurocirugía, 
tiempo de permanencia en observación, ingreso hospita-
lario, y diagnóstico al alta, siendo analizados con el pa-
quete estadístico SPSS STATISTICS 20.0.

Resultados: Se analizaron 76 consultas a urgencias, 
en 24 pacientes (54% varones), mediana de edad de 3.8 
años (28 días-15 años). El motivo de consulta fue cefalea 
(27%), decaimiento (22%), vómitos (20%), fiebre (13%), 
disminución del nivel de consciencia (7%), aumento del 
perímetro cefálico (4%), llanto inconsolable (4%) y au-
mento de las partes blandas del reservorio (2%). Fue-
ron valorados por servicio de Neurocirugía el 90% e in-
gresando el 80% en observación. Al 57% se les realizó 
TAC craneal, de los cuales el 65% fueron patológicos; Al 
10% se le realizó ecografía transfontanelar, de los cuales 
el 65% patológicas; Al 22% se les realizó radiografía del 
trayecto del catéter, estando en el 4% alterado. Ingresaron 
a planta de hospitalización el 60%. Del total de las consul-
tas, tuvieron diagnóstico al alta el 51% de complicación 
del SDVP (malfunción 40%, sobreinfección 9%, infección 
de partes blandas 2%).

Conclusiones:
- El paciente con SDVP presenta gran complejidad en 

su manejo en las urgencias pediátricas, siendo valorado 
generalmente por el servicio de Neurocirugía y quedando 
ingresado en observación.

- Ante sospecha de complicación del SDVP, el TAC cra-
neal es la principal prueba complementaria realizada.

- El 35% de los TAC realizados no fueron patológicos.
- El 50% de las consultas con síntomas de alarma suges-

tivos de complicación del SDVP fueron patologías banales.

Estrategias para mejorar la seguridad 
alimentaria en alergia a PLV

Autor(es): J.R. Carrasco Fernández, S. Rodríguez Barrero, 
S. Rodríguez López, M. Muñoz Cabeza, J. Ortíz Tardío, I.P. 
Fernández Viseras
Centros: Hospital del S.A.S. de Jerez de la Frontera, Jerez 
de la Frontera

Introducción: Denominamos alergia a proteínas de le-
che de vaca a todos aquellos cuadros clínicos de meca-
nismo inmunológico comprobado inducidos por PLV. En 
este contexto, las fórmulas hidrolizadas han surgido como 
una alternativa de alimentación.

Caso Clínico: Lactante de 9 meses que ingresa para 
estudio de APLV. A los 5 meses tras administración de fór-
mula de inicio presentó vómitos y reacción urticarial, motivo 
por el que se sustituye dicha fórmula por la lactancia ma-
terna. Tres meses después, la ingesta de yogurt le provocó 
vómitos con edema perioral y su pediatra le solicitó IgE es-
pecífica a leche (20.8 UI/ml) prescribiéndole hidrolizado de 
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caseína. Posteriormente consulta en urgencias pediátricas 
por presentar tras ingestión de dicha fórmula vómitos, eri-
tema y edema perioral, procediéndose a su ingreso.

La exploración física es normal. El peso es 7,2 Kg (p-
10), la talla 68 cm (p-14) y el Índice de Shukla 86,11 %. El 
hemograma mostró eosinofilia (6%). La IgE específica fue 
de 23 UI/ml para leche entera, 11.3 UI/ml para AlfaLac-
toalbúmina, 11.8 para BetaLactoglobulina y 10.6 para Ca-
seína. Realizamos Prick a: a) Extracto comercial de leche 
de vaca, b) Extracto comercial de Caseína, c) Hidrolizado 
de Caseína (Nutramigen), d) Hidrolizado de seroproteínas 
(Almiron Pepti), e) Fórmula con proteínas de Soja (Velactin) 
y f) Fórmula a base de aa esenciales (Damira elemental). 
La reacción cutánea fue relevante para el extracto comer-
cial de leche de vaca y el extracto comercial de Caseína.

Administramos nuevamente por vía oral la fórmula de 
Hidrolizado de Caseína, reproduciéndose la reacción clí-
nica inicial e iniciamos alimentación con fórmula elemental 
presentando buena tolerancia.

En la actualidad se alimenta con fórmula de soja, por 
mala aceptación de la fórmula elemental y se encuentra 
asintomática. El peso es de 9,1 kg (p-29), la talla 73 cm 
(p-20) y el Índice de Shukla 96,08%.

Conclusiones: Los hidrolizados de PLV son seguros, 
no obstante, pacientes altamente sensibilizados pudieran 
presentar manifestaciones clínicas tras su ingestión, por 
ello, en pacientes de alto riesgo, su uso debería supedi-
tarse a una prueba de tolerancia oral en un entorno asis-
tencial apropiado.

Sincopes de repetición en adolescente 
con costilla cervical.

Autor(es): A.M. García Carrasco, A. Campo Barasoain, A. 
Marín Casinello, F. Freire Domínguez
Centros: H.U. Virgen de la Macarena, Sevilla

Introducción: La costilla cervical se origina en la sép-
tima vértebra cervical. Termina de forma libre en los tejidos 
blandos o articulándose con primera costilla. En su ma-
yoría son asintomáticas. Las sintomáticas asocian dolor y 
masa cervical inflamatoria, menos frecuentemente puede 
asociar síndrome del desfiladero torácico.

Material y Métodos: Realizar estudio retrospectivo 
descriptivo de costilla cervical a través de un caso. Revi-
sión bibliográfica.

Resultados: Niña de 12 años que presenta episodios 
de pérdida de consciencia, precedidos de mareo, autoli-
mitados de 5 minutos de duración. Dolor cervical derecho 
irradiado a miembro superior y parestesias en los dedos.

AF: padre: talla baja, déficit de GH. Tía materna: sín-
drome de Marfan. AP: embarazo y parto normales. Bien 
inmunizada. No alergias. No menarquia. Costilla cervi-
cal bilateral, más prominente en lado derecho, en segui-
miento por traumatología por contractura muscular, en 
tratamiento con ibuprofeno y diazepam pautados.

EF: BEG. Glasgow 15/15. Afebril. Contractura cervi-
cal derecha, con dolor a la palpación y abducción de la 
extremidad superior derecha que irradia hacia la misma. 
ACR: normal. Se ausculta soplo sistólico supraclavicular 
derecho. Pulso radial disminuye de intensidad al elevar el 
brazo derecho y con maniobra de Adson. Exploración neu-
rológica normal, tono muscular conservado. Sin alteracio-

nes en la marcha. ROT presentes. Criterios de hiperlaxitud 
articular, aracnodactilia y dolicomielia, presenta talla baja: 
142.5 cm (p3, -2.04 DE), peso: 30 Kg (p5, - 1.71 DE), IMC: 
14.77% (p9, -1.35 DE), Estadio de Tanner: S3-P3. 

PC: Rx simple de tórax: costilla cervical bilateral a nivel 
de la 7ª vértebra cervical, rudimentaria izquierda y grado 
severo derecha. ECO doppler de troncos supraaórticos: 
no se observan placas de ateroma ni engrosamiento inti-
mal. Permeabilidad completa. Sin anomalías significativas 
en territorio vertebral. Subclavias con patrón normal. EEG 
en vigilia normal. Tendencia a hipotensión arterial matutina. 

JC: costilla cervical. Episodios sincopales. Talla baja en 
estudio.

Discusión: La presencia de parestesias y sincope nos 
hace sospechar en un caso de síndrome de compresión 
neurovascular de salida superior del tórax, siendo éste de 
características posicionales. Los sincopes podrían de-
berse a la compresión transitoria de la arteria vertebro-
basilar. Se opto por tratamiento con ibuprofeno y benzo-
diacepinas, con retirada progresiva de las mismas.

Tumoración laterocervical. ¿Cúal es el diagnóstico?
Autor(es): M.D.C. Prieto Zazo, A.M. Grande Tejada, J.M. 
Vagace Valero, M.D. De La Maya Retamar, A. Torres De 
Aguirre, I. Santamaría Osorio, L. Galán Bueno, E. Gil Poch, 
E. Galán Gómez
Centros: H. Perpetuo Socorro y Materno-Infantil, Badajoz

El linfoma de alto grado tipo Burkitt es un linfoma no 
Hodgkin de células linfoides B, prevalencia de 1-5% del 
total de los linfomas, siendo más frecuente en niños con 
una prevalencia de 30-50% de los linfomas. La forma de 
presentación más frecuente es masa abdominal por lo 
que la clínica asociada más frecuente es dolor abdomi-
nal. En un 40% afecta a la médula ósea. El diagnóstico se 
basa en el estudio celular siendo característico el patrón 
en cielo estrellado y se confirma demostrando una frac-
ción proliferativa muy alta y alteración citogenética como 
t(8;14). El tratamiento se basa en quimioterapia combi-
nada junto con profilaxis de afección de SNC. Se consi-
guen actualmente un alto porcentaje de curaciones en la 
edad pediátrica.

Niño de 6 años con tumoración cervical izquierda de 
3x4 centímetros, dura, adherida, no dolorosa, de una se-
mana de evolución, no otra sintomatología asociada. Se 
realiza hemograma, bioquímica, función hepática y renal, 
coagulación, LDH, VSG, serología, radiografía de tórax, 
ecografía abdominal, Mantoux, frotis faríngeo y sanguí-
neo, siendo todas las pruebas normales, salvo una dis-
creta anemia ferropénica. Ecografía cervical muestra 
adenopatías en ambas cadenas ganglionares cervicales 
siendo la mayor de 39x41 milímetros. Al mes de evolu-
ción, ante la persistencia de la tumoración laterocervical 
tras tratamiento antibiótico y antiinflamatorio, se realiza 
biopsia intraoperatoria no concluyente. Tras dos meses 
de evolución la tumoración aumenta de tamaño, 4x6.5 
centímetros, se repiten nuevas pruebas complementarias 
que no aportan nuevos datos y se realiza nueva biopsia 
intraoperatoria con resultado de linfoma no Hodgkin alto 
grado tipo Burkitt. Se hace estudio médula ósea siendo 
negativo.

En conclusión, es fundamental el seguimiento de los 
pacientes con tumoraciones cervicales puesto que pue-
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den ser debidas a múltiples etiologías, alguna de ellas 
de carácter maligno. Por otra parte, tener en cuenta que 
las pruebas complementarias se realizan por niveles en 
función de la sintomatología y el tiempo de evolución. La 
normalidad de las pruebas complementarias no siempre 
descarta la etiología maligna. Actualmente los avances en 
medicina han permitido mejorar el pronóstico de la etiolo-
gía tumoral en la edad pediátrica.

Morbilidad no respiratoria de los recién nacidos 
de menos de 1.500 Gramos de peso: 

experiencia en nuestro hospital
Autor(es): V. Ramos Ramos, G. Quesada Trujillo, M.C. Díaz 
Colom, M.D. Esquivel Mora, J. Ortíz Tardío
Centros: Hospital del S.A.S. de Jerez de la Frontera, Jerez 
de la Frontera

Introducción: Es objetivo de todas las unidades neo-
natales prestar una asistencia sanitaria de la mayor cali-
dad posible. Para ello es fundamental la recogida de da-
tos de la actividad asistencial, su análisis y la comparación 
con los resultados de otros centros. La SEN recoge siste-
máticamente los datos clínicos de RN menores de 1.500 
gramos facilitados por un total de 52 hospitales, los ana-
liza y los pone a disposición de los centros participantes.

Objetivos:
- Analizar la morbilidad de los RN de menos de 1500g 

de nuestro centro.
- Compararla con los datos de otros centros.
- Mejorar nuestra calidad asistencial.
Material y Métodos: Análisis retrospectivo de los da-

tos de morbilidad de los RN menores de 1500 gramos 
nacidos en nuestra área sanitaria e ingresados en nuestra 
UCI Neonatal durante los años 2009 y 1010, en total 61 
RN. Comparación con la Base de Datos SEN 1500 de los 
mismos años (5.197 RN).

Resultados: Nuestra muestra de RN menores de 
1500g es similar a la global en cuanto a distribución por 
EG, a excepción de un menor porcentaje de menores de 
26 semanas de EG en nuestro centro en el 2010 y tam-
bién similar en cuanto a proporción de CIR, de embarazo 
múltiple y de tratamiento esteroideo prenatal. Encontra-
mos en nuestra muestra una incidencia de Enterocolitis 
Necrotizante del 3,4% frente al 7% de la muestra global. 
Una incidencia de Infección Tardía del 15,3% frente al 
32% global. Una incidencia de HIV grados III y IV del 6,7% 
frente al 8,8% global. No hubo ningún caso de Leuco-
malacia Periventricular Quística en nuestra muestra frente 
al 2% del global.

En cuanto a la Retinopatía de la Prematuridad grados I 
y II encontramos una incidencia de 4,3% frente al 8% glo-
bal aunque en grados superiores es 6,9% frente al 3,4%.

Discusión: El análisis de los datos nos revela una inci-
dencia de morbilidad no respiratoria en los aspectos anali-
zados similar o inferior a la media nacional. Una incidencia 
mayor de los grados severos de ROP en nuestra muestra 
nos ha obligado a insistir en nuestra unidad en el manejo 
juicioso del oxígeno adaptándolo a las recomendaciones 
actuales.

Morbilidad respiratoria y manejo ventilatorio de los 
recién nacidos de menos de 1.500 Gramos 

de peso: experiencia en nuestro hospital
Autor(es): V. Ramos Ramos, G. Quesada Trujillo, M.C. Díaz 
Colom, M.D. Esquivel Mora, J. Ortíz Tardío
Centros: Hospital del S.A.S. de Jerez de la Frontera, Jerez 
de la Frontera

Introducción: Es objetivo de todas las unidades neo-
natales prestar una asistencia sanitaria de la mayor calidad 
posible. Para ello es fundamental la recogida de datos de 
la actividad asistencial, su análisis y la comparación con 
los de otros centros. La SEN recoge sistemáticamente los 
datos clínicos de RN de menos de 1.500 gramos facilita-
dos por un total de 52 hospitales, los analiza y los pone a 
disposición de los centros participantes.

Objetivos: 
- Analizar la morbilidad respiratoria de los RN de menos 

de 1500g de nuestro centro.
- Compararlos con los de otros centros.
- Mejorar nuestra calidad asistencial.
Material y Métodos
Análisis retrospectivo de los datos de morbilidad respi-

ratoria y su manejo en los RN menores de 1500 gramos 
ingresados en nuestra UCI Neonatal durante 2009 y 2010 
(61 RN). Comparación con la Base de Datos SEN 1500 de 
los mismos años (5.197 RN).

Resultados: Nuestra muestra de RN menores de 
1500g es similar a la global en cuanto a distribución por 
EG, excepto un menor porcentaje de <26 semanas en 
2010 y también similar en proporción de CIR, embarazo 
múltiple y tratamiento esteroideo prenatal. Presentan SDR 
el 44% de nuestros RN frente al 56% del grupo nacio-
nal. Detectamos en nuestra muestra menor uso de CPAP 
exclusiva (<13%) y de VAFO (ningún caso) comparados 
con el conjunto (25% y 13,5% respectivamente). Utiliza-
mos VC en 60% de los casos frente al 44% global en 
2009, reduciéndolo al 45% en 2010 (42% en muestra na-
cional). Administramos surfactante exógeno al 90% de los 
RN ventilados frente al 82,5% global. Presenta Neumo-
tórax un 8,2% frente al 4,3% global. Nuestra incidencia 
de DBP en 2009 es muy similar a la global (26% a los 28 
días, 14% a las 36 semanas frente a 30% y 14%) si bien 
en 2010 es inferior, tanto en conjunto como desglosando 
en función de la EG.

Discusión: El manejo ventilatorio de nuestros pacien-
tes arroja unos resultados globales satisfactorios, con baja 
incidencia de DBP, aunque siendo la de neumotórax su-
perior a la esperada. El análisis de datos nos motivó a 
optimizar el manejo de CPAP y realizar cursos internos de 
ventilación mecánica.

Diagnóstico tardío de coartación de aorta; 
¿tan infrecuente como creemos?

Autor(es): P. Díaz-Villalón Moreno, A. Olivar Gallardo, N. 
Guerrero Moreno, C. Santana Escalante, M.C. Bustamante 
Liñán, N.M. Portero, M.J. Gallego Alcaide
Centros: Hospital Juan Ramón Jiménez, Huelva

La coartación de aorta se define como un estrecha-
miento de la arteria aorta que causa una obstrucción al 
flujo aórtico. Su prevalencia se estima en 2.1/10000 recién 
nacidos vivos, con mayor incidencia en varones. La pre-
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sentación es muy variada y depende de la severidad de 
la lesión y de la asociación a otras anomalías cardiacas.

Presentamos el caso de un paciente de 10 años al que 
durante su estancia en un campamento de verano se le 
detecta de manera casual durante una actividad cifras ele-
vadas de tensión arterial. Durante el mes siguiente se con-
trola tanto en domicilio como en Centro de Salud, siendo 
las cifras tensionales elevadas. Comienza tratamiento con 
Furosemida, sin disminución de la tensión arterial, motivo 
por el cual consulta.

A la exploración presenta latido hiperdinámico, ingur-
gitación de vasos cervicales que modifica con la respira-
ción, corazón rítmico con soplo sistólico 2-3/6 en focos de 
la base y espalda. Pulsos de miembros superiores fuertes; 
no se palpan en miembros inferiores. La tensión arterial 
en miembros tiene un gradiente de más de 30 mmHg de 
miembros superiores respecto a inferiores y el EKG mues-
tra hipertrofia de cavidades izquierdas.

Se confirma el diagnóstico con ecocardiografía y la an-
gioRMN es informada como coartación severa de aorta 
yuxtaductal con extensa circulación colateral.

Ante este caso, cabe plantearse una serie de cuestio-
nes tales como: ¿le damos desde Atención Primaria la im-
portancia suficiente a la toma de tensión arterial o la palpa-
ción de pulsos? ¿se realizan de manera verdaderamente 
efectiva las visitas de niño sano? ¿sería recomendable la 
implantación de un screening anual escolar de actividades 
tan sencillas como la medida de la tensión arterial? ¿es 
rentable la determinación de cifras tensionales al menos 
una vez al año en visitas al pediatra por otro motivo?

Descripción de nuestra experiencia en inducción 
de tolerancia oral específica con huevo.

Autor(es): M.G. Muñoz Pino, J. Torres Borrego, A. Molina 
Terán, D. Álvarez Gil
Centros: Hospital Universitario Reina Sofía, Córdoba

Introducción: El huevo es uno de los alimentos que 
más frecuentemente causa alergia en los niños y respon-
sable de la mayoría de las reacciones por alérgenos ocul-
tos. La realización exitosa de Inducción de tolerancia oral 
específica (ITOE) con leche nos animó a desarrollar ITOE 
para huevo. Describimos nuestra experiencia.

Material y Métodos: ITOE con huevo realizada en 30 
niños con provocación positiva previa o reacción por in-
gesta inadvertida en el último año. Se usó clara de huevo 
en polvo liofilizada preparada en el Servicio de Farmacia. 
Pauta estándar con cápsulas de 5, 10, 20, 50, 100 y 225 
mg, y envases de 450, 900, 1800 y 3600 mg, comple-
tándose con PEC con huevo. Premedicación con deslo-
ratadina 1-1,5 h antes que se suspendía al llegar a dosis 
máxima.

Resultados: 60%: varones. Antecedentes familiares 
de primer grado con atopia: 70%. Edad media de inicio 
de los síntomas: 14.4 meses. Edad de inicio de la ITOE: 
90.7 meses. Duración de la ITOE: 14.5 semanas. 16.7% 
con anafilaxia. Otras manifestaciones alérgicas: 43,3% 
dermatitis atópica, 31,7% otra alergia alimentaria (la más 
frecuente la alergia a las proteínas de la leche de vaca), 
18,3% de tipo respiratorio, 6,7% ninguna.

El 30% de los pacientes no presentó ninguna reacción 
adversa, 30% reacción adversa de tipo leve, 33,3% mo-
derada y un 6,7% grave.

En cuanto al tipo de reacción adversa: 52,5% tipo di-
gestivo, 30% cutánea y 17,5% respiratoria.

No se encontró correlación significativa entre los niveles 
de IgE específica pre-ITOE y la duración de la ITOE

Comentarios: Amplia satisfacción del procedimiento 
en niños, familias y sanitarios. Estamos expectantes ante 
la evolución de los pacientes en cuanto a la adquisición de 
tolerancia al huevo y la aparición de reacciones adversas 
a largo plazo.

Necrosis focal de la grasa intraabdominal. 
A propósito de un caso.

Autor(es): N. Sancho Montero, A.R. Gómez Fernández, 
J. Gómez Vázquez, M.A. Pino Gálvez, J. Roldán Abad, C. 
Caballero Rodríguez, J. Sánchez Caballero
Centros: Hospital Universitario Reina Sofía, Córdoba

Introducción: Bajo el nombre de necrosis focal de la 
grasa intraabdominal se engloban una serie de proce-
sos con características similares que cursan con isque-
mia o necrosis de dicha grasa, distinguiendo la apendicitis 
epiploica, el infarto omental, y la paniculitis mesentérica 
cuando afecta a la grasa de los apéndices epiploicos, el 
omento mayor o la raíz del mesenterio respectivamente. 
En la mayoría de casos se debe a torsión del pedículo 
vascular y se asocia a obesidad. Tanto la apendicitis epi-
ploica como el infarto omental cursan generalmente sin 
fiebre y con dolor abdominal agudo o subagudo, simu-
lando en ocasiones un cuadro de abdomen agudo, pero 
con analítica anodina o leves alteraciones en la VSG, PCR 
o leucocitosis. El diagnóstico se realiza mediante eco y 
TAC, que permite visualizar una masa ovalada correspon-
diente a la zona infartada. El tratamiento por lo general es 
conservador con analgesia. La paniculitis mesentérica es 
un cuadro raro que cursa con dolor abdominal y que se 
puede complicar con fibrosis y obliteración de los vasos 
mesentéricos.

Caso Clínico: Niño de 8 años que acude a urgencias 
por dolor abdominal de 5 días de evolución de predomi-
nio en FID sin otra sintomatología asociada. Refiere epi-
sodios similares de meses de evolución. La exploración 
física muestra dolor y sensación de emplastamiento en 
FID a la palpación. El hemograma y la bioquímica son nor-
males, salvo una PCR de 27.5 mg/l. Se realiza eco y TAC, 
en la que se ve una masa ovalada de densidad grasa ad-
yacente a la pared anterior del colon ascendente, con un 
anillo hiperdenso y áreas de distinta densidad en su inte-
rior. Se establece el diagnosticó de apendicitis epiploica y 
se establece tratamiento conservador.

Conclusiones: Se debe sospechar necrosis focal de 
la grasa abdominal ante dolores abdominales agudos o 
recurrentes con analítica normal, realizar eco y TAC para 
descartar patologías quirúrgicas y establecer tratamiento 
conservador, y en caso de mala evolución, cirugía.

Baja incidencia de Candidiasis invasivas 
en un hospital de tercer nivel.

Autor(es): E. Palma Zambrana, A. Alonso Ojembarrena, P. 
Comino Vázquez, C. Flores González, A. Segado Arenas, I. 
Benavente Fernández
Centros: Hospital Universitario Puerta del Mar, Cádiz

Introducción: Las candidiasis invasivas suponen 
aproximadamente el 7% de las infecciones nosocomiales 
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en los recién nacidos. Además, genera un aumento de 
días de ingreso y su padecimiento empeora el pronóstico 
neurológico a largo plazo.

Metodología: Revisión retrospectiva de los neonatos 
que presentaron una candidiasis invasiva durante el pe-
ríodo Enero 2000 – Septiembre 2013. Se excluyen los ca-
sos de candidiasis localizada en cualquier órgano sin di-
seminación. Consideramos candidiasis invasiva aquellos 
casos con hemocultivo o cultivo de líquido cefalorraquí-
deo positivo.

Resultados: Se incluyeron 62 pacientes cuyas carac-
terísticas demográficas son: sexo predominante varón 
(67%), edad gestacional media de 29 semanas (IC 95%: 
21,8-38,2), mediana de peso es de 1,210kg (rango 927- 
1790g).

La incidencia de candidiasis invasiva desde 2000-2013 
fue de 7,2 por cada 1000 ingresos en la unidad, siendo 
2009 el año de mayor incidencia con 16 casos por cada 
1000 ingresos. En el análisis por subgrupos, los menores 
de 1500g tuvieron 35 casos por 1000, y en menores de 
1000g hubo 65 por 1000. La especie de Cándida más fre-
cuente incubada en la muestra fue C. Parapsilosis (56%) 
seguido de C. Albicans (27%).

El 43% de los pacientes nació por parto eutócico, to-
dos los pacientes portaban catéter central, el 76% esta-
ban conectados a ventilación mecánica al diagnóstico y 
precisaban nutrición parenteral un 98%. De todos ellos, el 
12% recibió corticoides postnatales y un 24% presentaron 
hiperglucemias.

El tratamiento antifúngico más utilizado fue Anfotericina 
B liposomal (66%).

Doce de los pacientes (19%) fueron éxitus, pero como con-
secuencia de la candidiasis invasiva sólo tres de ellos (4%).

Conclusiones:
- En nuestra muestra la especie de Cándida mas fre-

cuente fue C. Parapsilosis.
- Las Candidiasis invasiva es una entidad propia del 

gran prematuro, asociado a otros factores de riesgo: caté-
ter central (catéter silástico o catéter umbilical) y nutrición 
parenteral (100%), ventilación mecánica (70%).

- Incidencia candidiasis en nuestro hospital (7.2 por 
1000) es similar o menor a otros hospitales de tercer nivel.

- La mortalidad en estos pacientes es del 19%, encon-
trándose en el límite bajo de la descrita por otros hospita-
les de tercer nivel.

Celulitis como primera manifestación de 
sepsis tardía por Estreptococo Grupo B (SGB)

Autor(es): R. Martín Fernández, N. Llanos Alonso, C.E. 
Cimadevilla Sánchez, M. Solo De Zaldívar Tristancho, F. 
Romero Sala, M. López Cuesta, A. Izquierdo Martín
Centros: Hospital San Pedro de Alcántara, Cáceres

Introducción: Se entiende por sepsis tardía aquella 
que aparece a partir del 7º día de vida. Según el meca-
nismo de transmisión del germen se clasifica en vertical 
u horizontal. La infección por SGB constituye la principal 
causa de sepsis vertical tardía en menores de un mes, pu-
diéndose presentar como una infección localizada o sis-
témica. En caso de celulitis, tiene preferencia por la región 
parotídea y submandibular. Presentamos cuatro pacien-
tes con celulitis como primera manifestación de infección 

tardía por SGB, todos con evolución favorable con trata-
miento antibiótico. 

Caso 1: Neonato, término, de 15 días de vida con fie-
bre, irritabilidad, llanto inconsolable y rechazo de las to-
mas. Lesión eritematosa en región retroauricular izquierda 
que se extiende hacia región preauricular y cervical. Em-
barazo controlado normal. S. agalactiae negativo en fro-
tis vagino-rectal. Parto eutócico. Leucocitos 19100 (N 
79,1%). PCR máxima 134,6 mg/l. Hemocultivo positivo a 
S. agalactiae. Tratamiento con Cloxacilina y Tobramicina. 

Caso 2: lactante de mes y dos días con fiebre y lesión eri-
tematosa perianal compatible con celulitis. Embarazo con-
trolado normal. S. agalactiae negativo frotis vagino-rectal.

Leucocitos 12400 (N69%). PCR máxima: 163 mg/l. Cul-
tivo lesión perianal positivo para S. agalactiae. Hemocultivo 
negativo. Tratamiento con Ceftriaxona y Amoxicilina. 

Caso 3: prematuro de 29+1 semanas, 55 días de vida, 
con decaimiento, necesidad de soporte ventilatorio y ce-
lulitis del muslo izquierdo hasta zona inguinal ipsilateral. 
Embarazo múltiple controlado. S. agalactiae no realizado. 
Parto vaginal podálica. Líquido meconial. Apgar 6/8. Leu-
cocitos 2600 (N 44%). PCR <5 mg/l. Hemocultivo positivo 
a S. agalactiae. Extensión de la lesión hasta zona umbilical 
y rodillas con necrosis en zona inguinal. Tratamiento Peni-
cilina y Tobramicina. 

Caso 4: neonato de 24 días de vida, término, con febrí-
cula, irritabilidad y tumoración eritematosa en zona retro-
mandibular y submastoidea dolorosa. Embarazo contro-
lado. S. Agalactiae positivo con profilaxis completa. Parto 
eutócico, líquido meconial. Leucocitos 18700 (N 56,9%). 
PCR máxima 25 mg/L. Hemocultivo negativo. Tratamiento 
con Cefotaxima y Vancomicina. 

Comentarios: En menores de 3 meses de edad con 
celulitis-adenitis no debemos olvidar el SGB como una 
posible opción. Ante su sospecha es fundamental iniciar 
tratamiento antibiótico empírico precoz, con un fármaco 
con adecuada actividad frente SGB, especialmente en 
menores de un mes.

 Aspiración de cuerpo extraño 
respiratorio en un adolescente

Autores: Andrade Navarro MT, Prieto Massoni JR, Pérez 
Pérez G, Andrés Martín A, Risquete García R, Navarro 
Merino M.
Centros: Secciones de Neumología y UCI-P. UGC de 
Pediatría. Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla

Adolescente de 13 años que consulta en Urgencias 
tras un episodio de sofocación por aspiración de silbato 
de ave (silbato de tamaño inferior a 2 cm que se coloca 
debajo de la lengua) mientras montaba en bicicleta, sin 
presentar dificultad respiratoria ni disfagia posteriormente.

Exploración: buen estado general, con respiración es-
pontánea. Glasgow 15/15. Hemodinamicamente estable.

Presenta silbido inspiratorio y espiratorio. Eupneico, sin 
trabajo respiratorio, movimientos torácicos simétricos. A 
la auscultación, ligera disminución del murmullo en base 
izquierda. Abdomen blando sin visceromegalias. ORL nor-
mal. Resto de exploración sin hallazgos.

Pruebas complementarias: Hemograma, bioquímica, 
estudio de coagulación, radiografía lateral de cuello y tórax 
normales. Ante la intensidad del silbido, y sospechando 
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que el silbato estuviera alojado en laringe o tráquea, se 
realizo broncoscopia rígida, llegando hasta carina, sin vi-
sualizarlo. Para concretar la localización se solicitó un TAC 
torácico, en el que se evidencia cuerpo extraño (CE) en 
bronquio principal izquierdo (BPI) a 26,5 mm de la carina, 
impactado inmediatamente antes de la bifurcación del 
mismo. El silbato tiene una forma alargada cilíndrica de 
10,5 mm en total con una zona central más gruesa de 3,1 
mm con aire en su interior. En el lóbulo inferior izquierdo 
se aprecian áreas de aumento de densidad posiblemente 
en relación con zonas atelectásicas y moderado grado de 
consolidación alveolar.

A las 36 horas se realiza fibrobroncoscopia localizán-
dose el CE en el BPI, con reacción edematosa, equimo-
sis y erosiones en mucosa bronquial. Se extrae mediante 
broncoscopia rígida sin incidencias. Posteriormente ha 
presentado una evolución favorable.

Comentarios:
1) La aspiración de CE, aunque más frecuente en niños 

pequeños, también puede aparecer en niños mayores.
2) En este caso, la naturaleza y la clínica del cuadro 

eran comentados por el propio niño.
3) Los CE de plástico son transparentes en la radiogra-

fía. Si tienen un orificio pueden dejar pasar el aire sin condi-
cionar alteraciones radiológicas, dificultando el diagnóstico.

4) Una vez enclavado el CE en bronquio, no suele exis-
tir riesgo vital.

5) La broncoscopia combinada flexible y rígida son la 
mejor herramienta diagnóstica y terapéutica.

Infección por rotavirus: influencia de la alimentación.
Autor(es): Andrade Navarro MT, Pinillo Chunga M, Quero 
Acosta L, Argüelles Martín F.
Centros: UGC Pediatría. Hospital Universitario Virgen 
Macarena. Sevilla.

Objetivos: Cuantificar la presencia de rotavirus (RV) en 
dos cohortes de niños elegidas según el tipo de alimenta-
ción y relacionar la infección con síntomas de gastroente-
ritis. Verificar si la alimentación recibida en el momento de 
infección por RV influye en las variables antropométricas.

Material y Método: Estudio prospectivo, aleatorio, 
controlado y ciego, en un Hospital terciario de Trujillo 
(Perú). Los niños fueron asignados a 2 grupos: Grupo A 
con lactancia materna (LM) exclusiva o Grupo B con fór-
mula de inicio. Criterios de inclusión: RN de EG entre 37-
41 semanas y percentil 10-90 de peso, Apgar >7 y firma 
de consentimiento informado. Se tomaron muestras de 
heces (independientemente de que presentaran diarrea) al 
final de la 1ª semana, 1º, 3º y 6º mes de edad, y realizando 
prueba de LATEX con fijación del complemento para de-
tección de RV en éstas.

Resultados: Participaron 38 niñas y 27 niños, de los 
que 45 fueron asignados al grupo A y 20 al grupo B. El 
grupo A presentó parámetros antropométricos (peso, ta-
lla y perímetro craneal) más altos que el grupo B (dife-
rencia no significativa). La detección de RV en heces fue 
más frecuente en el grupo A (diferencia no significativa), 
sin embargo, presentó tasas menores de enfermedad. En 
el grupo B todos los casos con detección positiva de RV 
en heces presentaron gastroenteritis y fueron descritas 
como más severas (el 55% presentó grado II o III) que las 
del grupo A.

Discusión: Ha resultado llamativo la mayor frecuencia 
de detección de RV en heces en el grupo A pese a ser 
el que ha presentado menor incidencia de enfermedad 
(¿Existe una forma subclínica de enfermedad?¿El RV ha 
sido inactivado?)

Conclusiones: La alimentación recibida en el mo-
mento de la infección por RV no influyó en los parámetros 
antropométricos. Los niños alimentados con LM presen-
taron similar tasa de infección por RV pero menores sín-
tomas de enfermedad. Los niños con LM que enfermaron 
lo hicieron con una gastroenteritis grado I mientras que el 
100% de los niños alimentados con lactancia artificial con 
infección por RV enfermaron y el 55% presentaron una 
gastroenteritis grado II y III.

Sospecha de síndrome de hiper IGE. 
A propósito de un caso clínico.

Autor(es): G.M. Quesada Trujillo, S. Rodríguez Barrero, 
S. Rodríguez López, M. Muñoz Cabeza, J.R. Carrasco 
Fernández, I.P. Fernández Viseras, B. Ruíz De Zárate Sanz, 
I.M. Mayordomo Morales, J. Ortíz Tardío
Centros: Hospital del S.A.S. de Jerez de la Frontera, Jerez 
de la Frontera

Introducción: El síndrome de hiperinmunoglobulinemia 
E (HIES) descrito en 1966, se caracteriza por abscesos 
cutáneos estafilocócicos recurrentes, infecciones sinopul-
monares y eccema. Otros hallazgos son elevados niveles 
de IgE sérica, rasgos faciales típicos y alteraciones os-
teoarticular. Presenta un patrón de herencia tanto auto-
sómico recesivo como dominante y se ha identificado la 
mutación del gen STAT3, implicado en la respuesta celular 
en el trastorno dominante. Es poco frecuente, con una in-
cidencia estimada de 1:100000 e igual distribución entre 
ambos sexos.

Caso Clínico: Paciente mujer de 5 años de edad que 
presenta fiebre elevada de 48 horas de evolución acom-
pañada de tos húmeda. 10 días antes recibió tratamiento 
con amoxicilina clavulánico por presentar tumoración re-
troauricular izquierda. AP: lesiones en miembros infe-
riores desde hace 2 años que se atribuyen a picaduras 
de insecto o traumatismos que supuran y dejan cicatriz 
y lesiones inflamatorias cervicales que responden a tra-
tamiento antibiótico. AF: sin interés. Exploración física: 
raíz nasal amplia, ojos hundidos, hipertelorismo, epican-
tus y filtrum largo. Hiperlaxitud ligamentosa. Tumoración 
cervical blanda fluctuante de 4x2cm adherida a planos. 
ACR: crepitantes e hipoventilación en bases pulmonares. 
No megalias abdominales. Exámenes complementa-
rios: hemograma con leucocitosis y eosinofilia. IgE total: 
10140 UI/ml. Rx de tórax: condensaciones en ambas ba-
ses pulmonares. Control: imágenes nodulares cavitadas 
con nivel hidroaéreo que se confirman en TAC pulmonar. 
Resto de estudio normal. Recibe tratamiento antibiótico 
con evolución favorable y mejoría clínicoradiológica.

Ante la sospecha de inmunodeficiencia se realiza estu-
dio inmunológico donde se descarta deficiencia humoral y 
celular, así como enfermedad granulomatosa crónica y se 
decide seguimiento. Posteriormente consulta en otras dos 
ocasiones por lesiones a nivel de cuero cabelludo, piel y 
partes blandas en las que se aísla S. Aureus y que evolucio-
nan favorablemente tras tratamiento antibiótico iv. Persiste 
elevación de IgE y eosinofilia periférica en su seguimiento.
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Comentarios: El diagnóstico de HIES se basa en ha-
llazgos de laboratorio (elevación IgE sérica y eosinofilia pe-
riférica) y clínicos (infecciones recurrentes estafilocócicas, 
eccema, rasgos faciales típicos). El manejo de estos pa-
cientes es complicado, ya se no se conoce bien la fisiopa-
tología de esta inmunodeficiencia y se basa en medidas 
preventivas y tratamiento de las infecciones.

Lesiones quísticas intraperitoneales.
Autor(es): S. Amat Valero, C. Moreno Hurtado, E. Blesa 
Sánchez
Centros: H. Perpetuo Socorro y Materno-Infantil, Badajoz

Introducción: Las lesiones quísticas intraperitoneales 
son entidades raras en los neonatos y niños, muchas ve-
ces detectadas prenatalmente. Generalmente debutan 
como masas abdominales detectadas en el examen físico 
o como un hallazgo incidental.

El diagnóstico del tipo de quiste es, con frecuencia, 
importante para el tratamiento a seguir. La ecografía se 
considera el método de estudio por la imagen más útil y 
sencillo.

Objeto: Conocer las diferentes etiologías de los quistes 
intraperitoneales en la edad pediátrica y su posible reper-
cusión en la edad adulta cuando no son diagnosticados.

Material y Métodos: Realizamos una revisión de las 
lesiones quísticas intraperitoneales, exponiendo ejemplos 
tratados en nuestro centro. Excluimos las lesiones que de-
penden de órgano sólido (hígado, vía biliar, bazo, páncreas, 
uraco, vejiga, vagina, ovarios). Solo nos referimos a las si-
tuadas en mesenterio, epíplon, intestino y pared peritoneal.

Resultados y Conclusiones: En nuestra experiencia la 
naturaleza de estos quistes, como sucede en la bibliogra-
fía consultada, corresponde a malformaciones linfáticas, 
duplicaciones intestinales, quistes mesoteliales. Se han 
manifestado mediante obstrucción intestinal secundaria a 
compresión del intestino normal en un caso de quiste me-
sentérico y secundaria a vólvulo en un quiste mesotelial. 
Cuadro de pseudoobstrucción intestinal en un quiste de 
duplicación de ileon terminal y como hallazgo en ecografía 
prenatal en un quiste de duplicación de píloro y de duo-
deno y un quiste mesotelial hepático.

Tumor hipofisiario secundario a hipotiroidismo primario
Autor(es): B. Ruíz De Zárate Sanz (1), M.A. Santos Mata (1), 
M.C. Díaz Colom (2), S. Rodríguez López (1), G. Quesada 
Trujillo (1), M. Muñoz Cabeza (1), I. Fernández Viseras (1), J. 
Ortíz Tardío (1)
Centros: (1)Hospital de Jerez, (2)Hospital de Jerez

La hiperplasia hipofisiaria secundaria a hipotiroidismo 
primario es una entidad infrecuente en los pacientes pe-
diátricos.

Presentamos el caso de una niña de 8 años que co-
menzó con clínica de cefalea frontal de 2 meses de evo-
lución sin características de organicidad así como anemia 
refractaria a ferroterapia oral, estancamiento de la veloci-
dad de crecimiento en el último año, hábito intestinal es-
treñido e intensa sequedad de piel.

Las pruebas de imagen craneales ponen de manifiesto 
una tumoración selar, con extensión supraselar que pro-
duce efecto masa sobre el quiasma.

A su vez la sintomatología que presenta y las pruebas 
analíticas evidencian un estado hipotiroideo, de origen pri-

mario y etiología autoinmune.
Tras inicio de tratamiento sustitutivo con L- tiroxina, se 

consigue volver al estado eutiroideo, con regresión de la 
tumoración hipofisiaria a los cuatro meses del inicio.

Comentarios: Recordar la importancia de un estudio 
basal de todos los ejes hormonales en toda tumoración 
de origen selar, así como la necesidad de realizar pruebas 
de imagen craneales en patologías endocrinológicas di-
versas, como en este caso el hipotiroidismo primario cuyo 
síntoma principal fue la cefalea.

Destacar la buena evolución del cuadro clínico con tra-
tamiento sustitutivo con L- Tiroxina, consiguiendo la nor-
malización precoz en la prueba de imagen craneal.

Lupus eritematoso neonatal, 
¿una entidad poco frecuente?

Autor(es): De Vera McMullan, P.; Guillén Rodríguez I.; Cruz 
Rodríguez A.; Leal Ramírez, A.M.; Burgueño Jiménez B.; 
Ariza Mateos D.
Centros: UGD Pediatría y Neonatología. Hospital 
Universitario de Valme. Sevilla

Introducción: El LEN es una enfermedad rara 
(1/20.000 Rn vivos) debida al paso transplacentario de 
autoanticuerpos maternos contra las proteínas Ro, La y/o 
RNP a la circulación fetal.

Además de las manifestaciones cutáneas (lesiones si-
milares al lupus eritematoso subagudo) los pacientes con 
LEN tienen elevado riesgo de padecer un bloqueo AV 
completo congénito.

Caso Clínico: Paciente de 27 días de vida que acude 
a urgencias por aparición de lesiones cutáneas eritema-
tosas en forma de diana desde los 10 días de vida. En 
tratamiento con colirio oftalmológico por conjuntivitis bac-
teriana.

AP: Embarazo controlado y normoevolutivo. Parto por 
cesárea a las 36+5 semanas. No factores de riesgo sép-
tico. Lactancia materna exclusiva

AF: Madre y padre sanos. No AF de enfermedades reu-
matológicas ni dermatológicas

EF: BEG, reactivo a estímulos. Afebril. Presenta lesio-
nes eritematosas anulares diseminadas con bordes bien 
definidos . Resto de EF por aparatos anodina.

JC: Exantema anular de probable origen infeccioso. 
Se deriva a dermatología pediátrica. Una vez valorado por 
ésta, se solicita una analítica general y ANAS (Anti-Ro y 
Anti- La) y se realiza una biopsia de una de las lesiones.

La biopsia es informada como alteraciones anatomo-
patológicas muy sugestivas de LEN y los ANAS resultan 
positivos. Se diagnostica así al paciente de LEN y se de-
riva a cardiología pediátrica (estudio normal) y se inicia tra-
tamiento con hidrocortisona tópica y fotoprotección.

Conclusiones: En los casos en los que no existe diag-
nóstico previo de enfermedad autoinmune materna, el 
diagnóstico de LEN exige un grado elevado de sospecha.

En ocasiones la primera manifestación de conectivo-
patía autoinmune en la madre es tener un hijo afecto de 
LEN. Otras veces presentan mínima sintomatología como 
fotosensibilidad.

Un 50% de los pacientes presenta afectación cardiaca 
donde la manifestación clínica más importante es el BAV 
completo. Se trata de un bloqueo irreversible con un alta 
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tasa de mortalidad por lo que los pacientes diagnostica-
dos de manera postnatal que sobreviven requieren un 
marcapasos de por vida.

Síndrome de Seno Enfermo Congénito: 
una entidad rara en pediatría

Autor(es): B. Ruíz De Zárate Sanz (1), J. Salas Salguero (2), 
T. De Benito Guerra (1), G. Quesada Trujillo (1), M. Muñoz 
Cabeza (1), S. Rodríguez López (1), J.R. Carrasco Fernández 
(1), I. Fernández Viseras (1), J. Ortíz Tardío (1)
Centros: (1)Hospital de Jerez, (2)Hospital de Jerez

Introducción: El síndrome del seno enfermo es una 
patología cardiaca relativamente frecuente en los adultos. 
Por el contrario, es una entidad poco común en la edad 
pediátrica.

En niños generalmente se asocia a cirugía cardiaca, 
procesos inflamatorios miocárdicos, hipotermia y/o fárma-
cos. En una minoría de casos la presentación es familiar, 
con un patrón de herencia variable. La edad de aparición 
en estos casos varía entre familias, siendo excepcional 
que debute al nacimiento. La clínica varía desde altera-
ciones de la frecuencia cardíaca con bradicardia sinusal, a 
pausas sinusales prolongadas entre otros.

Caso clínico: Neonato que presenta bradiarritmia 
desde el nacimiento en el contexto de una Enfermedad 
del NodoSinusal familiar.

Antecedentes personales: Recién nacido a término. 
Diagnóstico prenatal de bradicardia mantenida en todos 
los registros cardiotocográficos y ecográficos realizados 
durante el control del embarazo, sin repercusión hemodi-
námica, descartándose bloqueos AV en la ecocardiografía 
fetal. Sin otros antecedentes de interés.

Antecedentes familiares: Madre y abuelo materno 
afectos de bradicardia de origen sinusal.

A su ingreso, se confirma la presencia de bradicardia 
en la monitorización continua, con resto de la exploración 
anodina. Se realiza estudio electrocardiográfico y ecocar-
diográfico donde se confirma la bradicardia de origen si-
nusal sin otras alteraciones, y un hallazgo de foramen oval 
permeable como única alteración estructural. Se realiza 
Holter a los 3 días de vida que pone de manifiesto una FC 
promedio de 88 lpm con escasa variabilidad, sin otras al-
teraciones. Durante el ingreso, presenta buena evolución, 
manteniéndose asintomático. Se da de alta a los cinco 
días de vida.

Actualmente sigue revisiones en Consultas de Cardio-
logía Pediátrica de nuestro hospital.

Comentarios:
1.- Es interesante reseñar la precocidad del diagnóstico 

de la arritmia en este paciente, en el cual se sospechó ya 
durante la etapa fetal, permitiendo de esta manera realizar 
un control y una exploración cardiológica completa desde 
fases muy tempranas.

2.- Cabe destacar en este caso el carácter hereditario 
del cuadro, que no es frecuente ver en neonatos ni en pa-
cientes pediátricos, ya que la mayoría de estos pacientes 
debutan en la edad adulta.

3.- Resaltar la rareza de este síndrome de forma con-
génita y la posible asociación familiar, con muy pocos ca-
sos publicados en la literatura.

Seguridad y eficacia del tratamiento con toxina 
botulínica a en parálisis braquial obstetrica grave.

Autor(es): R. Gallardo García (1), A. García Ron (1), J. Sierra 
Rodríguez (2)
Centros: (1)Hospital Infanta Cristina, Parla, (2)Hospital Juan 
Ramón Jiménez, Huelva

Introducción: la parálisis braquial obstétrica (PBO) es 
una entidad frecuente con una incidencia variable entre 
0.5-2 casos por cada 1000 RN vivos. De manera general 
el pronóstico es bueno con recuperación espontánea y 
completa (90%) en los primeros meses de vida. Sin em-
bargo existen casos graves con secuelas motoras perma-
nentes (limitación de elevación, rotación y aducción del 
hombro así como supinación del codo) que generan gran 
discapacidad, por lo que es fundamental su identificación 
y tratamiento precoz.

La toxina botulínica A ha demostrado seguridad y efi-
cacia en el tratamiento de las formas graves de PBO, me-
jorando la situación de disbalance muscular (debilidad del 
grupo muscular afectado y co-contracciones aberran-
tes en los sanos) y evitando el desarrollo de patrones de 
aprendizaje motores patológicos generados durante la re-
generación nerviosa.

El objetivo: es describir nuestra experiencia en el trata-
miento de la PBO con Toxina botulínica A. 

Paciente y Métodos: realizamos un estudio prospec-
tivo, descriptivo de los casos de PBO tratados con Toxina 
Botulínica A en nuestro hospital. Incluimos aquellos con 
mínima mejoría con fisioterapia para rotación externa del 
hombro y flexión del codo, pero que hubieran recuperado 
al menos contracción del bíceps. Excluimos los que preci-
saron tratamiento quirúrgico del plexo. Se realizaron infil-
traciones periódicas con Abobotulinum toxina A, (Dysport, 
Ipsen Pharmaceuticals France. 500U vial) en músculos 
subescapular, dorsal ancho, pectoral mayor y pronador 
redondo según limitación funcional. Valoración de eficacia: 
utilizamos la Active Movement Scale Score y videofilma-
ción pre y post infiltración, así como valoración de posi-
bles efectos adversos.

Resultados: Incluimos tres pacientes, 1 varón con 
PBO completa grave (grado V Sunderland) con Síndrome 
de Horner asociado y dos niñas con PBO alta grado IV 
Sunderland, tratados desde los 9 meses con Dysport.

Obtuvimos 2 niveles de mejoría en la escala en ambas 
PBO altas y 1 nivel en la completa (Tabla y Vídeos). Ningún 
paciente presentó efectos adversos.

Conclusiones: Resulta fundamental identificar de forma 
precoz aquellas PBO que precisan tratamiento (quirúrgi-
cono quirúrgico). La toxina botulínica A ha demostrado efi-
cacia y seguridad en el tratamiento de esta patología.
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X Encuentro multidisciplinar de Odontología 
Infantil Integrada y Pediatría Extrahospitalaria y 

Atención Primaria.

Conclusiones: Debido a la variabilidad genética y ét-
nica, se han encontrado diferencias estadísticamente sig-
nificativas entre ED y EC. Por ello es  importante individua-
lizar cada población así como realizar tablas de conver-
sión ya que la determinación de la edad dental es un pa-
rámetro importante para la identificación de la edad cro-
nológica en caso de ser desconocida.

Relación respiración, acción muscular 
y posición postural

Autor(es): Chambi Rocha, A.; Aznar Martín, T.; Marín 
Castro, I. Mª; Domínguez Reyes, A.
Centros: Máster de Odontología Infantil Integrada. Facultad 
de Odontología. Universidad de Sevilla.

Introducción: La respiración junto con la deglución, 
masticación y postura, son funciones en equilibrio cons-
tante que comparten el mismo sistema muscular, por lo 
que cualquier alteración en  alguna de ellas repercutirá en 
las otras. En el respirador oral, la actitud postural no es la 
idónea ya que los músculos no trabajan sinérgicamente, lo 
que se plasmará asimismo en el sistema óseo, existiendo 
una relación definida entre la morfología cráneo-facial, la 
postura de la mandíbula y la cabeza. Siendo el equilibrio 
muscular uno de los estímulos más importantes que guía 
la dirección del crecimiento y la morfología ósea.

Nos hemos planteado evaluar la evidencia bibliográfica 
disponible acerca de las posibles modificaciones muscu-
lares que se generan durante la respiración oral,  y si éstas 
conllevan a ciertos cambios en las actitudes posturales.

Materiales y Métodos: Se realizó la búsqueda en las 
bases de datos (PubMed,  Medline, Scopus, ScienceDi-
rect, Cochrane). Los artículos seleccionados fueron: estu-
dios observacionales, tanto estudios de cohortes, como 
de casos y controles, y estudios experimentales, en ni-
ños. Las palabras claves usadas fueron: “breathing”, “oral 
breathing”, “nasal breathing”, “muscles”, “posture”, “chil-
dren or infant*”.

Resultados: Hay evidencia de que en los niños respi-
radores orales, se observa una disminución de la fuerza 
muscular respiratoria, además de distintas posiciones la-
biales y una posición baja de la lengua. En la evaluación 
postural se ve una posición adelantada de la cabeza, lor-
dosis cervical, lordosis lumbar, escápulas secuestradas, 
hombros hacia adelante, rotación medial y asimetría de 
los hombros.

Correlación edad dental/ edad cronológica. 
Revisión de la literatura.

Autor(es): Calero García, D.; Marín Castro, I. Mª; Aznar 
Martín, T.; Domínguez Reyes, A.
Centros: Máster en Odontología Infantil Integrada. Facultad 
de Odontología, Universidad de Sevilla.

Introducción: La determinación de la edad desem-
peña un papel muy importante en el campo de la medi-
cina legal y forense y de la odontología. 

La estimación de edad dental (ED) en pacientes de 
edad cronológica (EC) conocida nos va a permitir esta-
blecer la similitud entre la edad dental y cronológica. Esto 
es importante a la hora de la planificación de ciertos trata-
mientos, y así como un método de diagnóstico adicional 
cuando no sea posible detectar el crecimiento o cambios 
de maduración en los niños.

Por ello nuestro objetivo es analizar en la literatura si los 
métodos de mineralización dentaria que se aplican son 
fiables a la hora de establecer una correlación entre edad 
cronológica y edad dental.

Material y Métodos: Para ello realizamos una revisión 
bibliográfica en  bases de datos como Dialnet, Scopus, 
Pubmed, etc. Las palabras claves empleadas fueron: den-
tal age, orthopantomography, chronology age, age esti-
mation, dental maturity, development of tooth, Demirjian’s 
method.

La búsqueda se limitó a los últimos 10 años y se selec-
cionaron artículos científicos, tanto transversales como de 
casos y controles.

Se excluyeron aquellos artículos cuya muestra se ba-
saba en niños con alguna patología sistémica o maloclu-
sión dentaria.

Resultados y Discusión: Hemos observado que au-
tores como Shekhar Grover, Ifesanya, Shilpa, Leonelli de 
Moraes y Mailkentre otros, aplicando el método de Demir-
jiam, sí encuentran correlación entre ED y EC, pero las po-
blaciones estudiadas son de diferentes etnias.

En cambio otros autores como Rozyło-Kalinowska, 
Cruz-Landeira y Feijoó que realizaron estudios en pobla-
ciones similares encuentran diferencias estadísticamente 
significativas entre EC y ED, detectando una sobreestima-
ción de la ED; y muestran la necesidad de realizar tablas 
de conversión aplicables a las distintas poblaciones.
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Discusión: Autores han observado que malas postu-
ras, debido a la debilidad del tejido muscular y conjuntivo, 
por una función inapropiada, pueden influir en el desarrollo 
de disfunciones musculares orofaciales. Otros autores no 
observan diferencias significativas entre las disfunciones 
musculares orofaciales en los respiradores orales, con la 
edad. Se ha visto en otro estudio que los adultos con res-
piración oral en la infancia tienen alteraciones posturales, 
que se mantienen para toda la vida.

Conclusiones: De acuerdo a la evidencia científica dis-
ponible podemos decir que existen modificaciones mus-
culares, en los niños respiradores orales, que llevan a cier-
tas actitudes posturales. De ahí la importancia del diag-
nostico y tratamiento multidisciplinar de forma precoz con 
el fin de evitar mecanismos de compensación patológicos.

Revisión del programa de salud bucodental 
en niños de 7 años

Autor(es): Contreras López J (1), Violadé Guerrero F (1), 
Rodríguez-Armijo Sánchez A (2), Coronel Rodríguez C (3)
Centros: 1. MIR en Pediatría y Áreas Específicas. HHUU 
Virgen Del Rocío, 2. Especialista en Odontología. Centro de 
Salud Amante Laffón 3. Especialista en Pediatría y Áreas 
Específicas. Centro de Salud Amante Laffón

Resumen: La salud bucodental infantil es un impor-
tante marcador de bienestar en los países desarrollados. 
Es importante una adecuada política de promoción de sa-
lud oral infantil y cobertura, hasta el punto de que el pro-
pio odontólogo acuda al colegio con el fin de asegurarla. 

En nuestro estudio se revisan 2.826 escolares de 7 
años de edad matriculados en 14 colegios de la zona del 
Distrito de Triana-Los Remedios de Sevilla durante los úl-
timos 4 cursos lectivos. La prevalencia de caries es del 
10,93%, por debajo de los datos provinciales (13.2%) y 
autonómicos (16.4%). Asimismo se evidencia una tenden-
cia al descenso de afectados en el transcurso del tiempo.

Análisis ortopantomográfico de las mordidas 
cruzadas posteriores unilaterales

Autor(es): Macías Romero A.O.; Cabrera Domínguez, Mª E.; 
Galán González, A.F.; Domínguez Reyes, A. 
Centros: Máster en Odontología Infantil Integrada. Facultad 
de Odontología, Universidad de Sevilla.

Introducción: La mordida cruzada posterior unilateral 
es una de las patologías maloclusivas más frecuentes en 
la infancia. Ésta puede llegar a provocar verdaderos cam-
bios óseos cuantificables en la porción inferior y media de 
la cara, razón por la que su diagnóstico precoz es fun-
damental para evitar situaciones estructurales más com-
plejas de tratar a largo plazo. Por otro lado, la radiogra-
fía panorámica también denominada ortopantomografía o 
panorex es, actualmente, una técnica rutinaria que per-
mite observar al profesional de la odontología, en una sola 
placa, amplias áreas de los maxilares superior e inferior. 
Por ello y por su menor radiación para niño y su bajo coste 
en comparación con otras técnicas radiográficas se con-
vierte en un método de gran utilidad a la hora de evaluar 
alteraciones en el crecimiento craneofacial que se pueden 
llegar a producir en los pacientes con mordida cruzada 
posterior unilateral.

Objetivos: El propósito de este estudio es estudiar la 
posible correlación entre parámetros verticales y angula-
res (izquierdos y derechos) de la ortopantomografía y la 
mordida cruzada posterior unilateral en niños (MCPU) con 
este tipo de maloclusión; analizar en qué medida la MCPU 
compromete las estructuras óseas y determinar si ello 
puede ser cuantificado en la ortopantomografía.

Material y Método: Se tomaron registros diagnósticos 
de 20 pacientes (14 mujeres y 6 hombres) con mordida 
cruzada posterior unilateral. Los valores de la altura del 
cuerpo mandibular (MV 7), de la altura de la rama mandi-
bular (MV 2) y del ángulo goníaco (MA 1) fueron calculados 
en todos los pacientes en las radiografías panorámicas en 
el lado derecho e izquierdo.

Resultados y Conclusiones: La altura del cuerpo 
mandibular (MV 7) es estadísticamente mayor en el lado 
de la mordida cruzada con respecto al lado no cruzado en 
los niños con mordida cruzada posterior unilateral. Exis-
ten diferencias entre el lado de mordida cruzada y el de no 
mordida en las mediciones MV 2 (altura de la rama man-
dibular) MA 1 (ángulo goníaco), aunque no se han encon-
trado diferencias estadísticamente significativas para esta 
muestra. Se necesitaría aumentar el tamaño muestral para 
que nuestro estudio tenga validez interna y externa, de tal 
manera que se puedan encontrar diferencias significativas 
en el caso de que existan.

Manejo en la clínica dental del paciente infantil 
con insuficiencia hepática.

Autor(es): Martín Pedraza, L.; Mourelle Martínez, Mª R., Paz 
Cortés, M.; Vicente Albendea, S.
Centros: 

Introducción: en la actualidad existen diferentes pato-
logías sistémicas severas en las que, gracias al avance de 
la medicina, de las técnicas quirúrgicas y de los trasplan-
tes, se está consiguiendo mayor esperanza de vida en es-
tos pacientes. Este es el caso de la insuficiencia hepática. 
A pesar de ello, el paciente tiene que aprender a vivir con 
unos controles médicos rutinarios. Desde el punto de vista 
odontopediátrico, estas enfermedades pueden provocar 
diferentes alteraciones orales, que se deben conocer y 
diagnosticar, por su aparición en el paciente infantil. 

Material y Métodos: revisión bibliográfica y de histo-
rias clínicas del Título Propio de Pacientes Especiales de la 
Facultad de Odontología de la Universidad Complutense 
de Madrid. Protocolo de actuación en la consulta. 

Resultados: se demuestra que no existen diferencias 
significativas entre sexos en la afección de la cavidad bu-
cal. La hiperplasia gingival secundaria al tratamiento inmu-
nosupresor debido al transplante, sigue siendo la patolo-
gía más prevalente, apareciendo en un 90% de los casos 
estudiados. 

Discusión: las enfermedades orgánicas pueden tener 
manifestaciones a nivel de la cavidad oral. Es fundamental 
una buena historia clínica y exploración para identificarlas, 
para que el paciente sea consciente de la importancia de 
hacer visitas regulares a su dentista.
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Aplicación del método de Demirjian
 en una población infantil.

Autor(es):  Paz Cortés, M.; Diéguez Pérez, M.; Mourelle 
Martínez, Mª R..
Centros: Centro de Trabajo: Universidad Complutense de 
Madrid.

Introducción: El conocimiento del desarrollo dentario, 
es de gran utilidad no sólo para la práctica odontológica, 
sino también para Antropología, Demografía, Medicina 
Forense, Paleontología u Odontología Legal y Forense. La 
edad dentaria, junto a la valoración de la edad cronológica 
del niño, se considera uno de los indicadores biológicos 
de maduración de mayor fiabilidad, al estar menos influido 
por factores externos. Los objetivos de este estudio con-
sistieron en analizar la cronología de la formación dentaria 
permanente y determinar la edad dentaria de la muestra.

Material y Método: Se estudiaron un total de 118 or-
topantomografías (evaluadas con un negatoscopio y por 
dos examinadores) pertenecientes a niños y niñas es-
pañoles, con edades comprendidas entre los 4 y los 12 
años. La determinación del estado de maduración dental 
se llevó a cabo en todos los dientes permanentes infe-
riores izquierdos a excepción del tercer molar, siguiendo 
los protocolos descritos por Demirjiam. Posteriormente se 
determinó la edad dental de los mismos y se comparó con 
la edad cronológica. El análisis estadístico de los datos se 
llevó a cabo con el programa SPSS 19.0 para Windows.

Resultados: Al realizar el análisis de la cronología del 
desarrollo dentario se observó que las niñas estaban más 
adelantadas que los niños. El análisis comparativo entre 
edades reveló diferencias estadísticamente significativas 
en los grupos de edad de 5, 6 y 7 años en la población de 
los niños. Mientras que en la muestra de niñas las diferen-
cias estadísticamente significativas entre edades se dieron 
en los grupos de 5 a 9 años de edad.

Discusión y Conclusiones: Nuestra muestra presentó 
una maduración dentaria más retrasada con respecto a 
otros estudios realizados en poblaciones europeas ingle-
sas, belgas, finlandesas y suecas. En relación a poblacio-
nes no europeas, se obtuvo un adelanto en la cronología 
de maduración en comparación con poblaciones turcas y 
coreanas. En base a los hallazgos encontrados, se puede 
determinar que el método de Demirjian produjo una su-
pra-estimación de la edad, coincidiendo con la mayoría de 
los autores y siendo mayor en el grupo de los niños que 
en el de las niñas.

Relación entre maloclusión y postura
Autor(es): Rodríguez Domínguez, C.; Galán González, A.F.; 
Gómez Cuadrado, R.; Domínguez Reyes, A.
Centros: Máster en Odontología Infantil Integrada. Facultad 
de Odontología, Universidad de Sevilla.

Introducción: La cavidad bucal no es un elemento ais-
lado del resto del cuerpo; cráneo y mandíbula están estre-
chamente relacionados y articulados con la columna ver-
tebral y ésta a su vez con los huesos de la cadera, fémur, 
tibia y peroné hasta llegar a los pies. Como son compo-
nentes relacionados entre sí y con las cadenas muscula-
res, cualquier alteración en uno puede repercutir en los 
demás elementos.

 Hay problemas posturales en sentido ascendente que 
se originan en la parte inferior del cuerpo y pueden re-
percutir en la cavidad bucal; y descendentes en los que 
a partir de alteraciones bucales se puede ver afectada la 
parte inferior del cuerpo.

El objetivo de esta comunicación es estudiar las con-
secuencias de la relación existente entre el aparato esto-
matognático y el sistema tónico postural.

Material y Método: Para ello hemos realizado una re-
visión bibliográfica usando las bases de datos: Fama Plus, 
Pubmed y Scopus. Las palabras clave utilizadas fueron: 
“oclusión”, “maloclusión”, “postura”, “pie”, “varo”, “valgo”, 
“cavo”, “plano”, “posture”, “maloclusion”, “footdeformi-
ties”, “clubfoot”, “flatfoot”, “equinusdeformity”, “varus”, 
“valgus”, “crossbite”.

Se limitó la búsqueda a los últimos 15 años, encon-
trando artículos en español, inglés, portugués e italiano.

Resultados y Discusión: Hemos encontrado que la 
mayoría de los autores que hablan de la relación entre  
complejo cráneo mandibular con el resto del cuerpo ob-
servan cómo se crean compensaciones adoptando dis-
tintas posturas, buscando de esta forma el equilibrio entre 
las distintas estructuras óseas, articulares y musculares.

Estas modificaciones posturales comprenden desde el 
adelantamiento de la cabeza hasta un cambio en el apoyo 
plantar entre otras.

Conclusiones: Es importante que los distintos espe-
cialistas sanitarios (pediatras, podólogos, fisioterapeutas, 
odontopediatras…) conozcan esta asociación entre el 
aparato estomatognático y el sistema tónico postural. De 
esta forma, se puede realizar un diagnóstico precoz de las 
distintas alteraciones facilitando así el tratamiento.

La salud dental en el embarazo: 
mecanismo de prevención.

Autor(es): Santamaría Mata, B.; Muñoz Muñoz, L.; Gómez 
Cuadrado, R.; Domínguez Reyes, A.
Centros: Máster en Odontología Infantil Integrada. Facultad 
de Odontología, Universidad de Sevilla.

Introducción: La caries es una enfermedad crónica e 
infectocontagiosa de origen multifactorial. El desarrollo y 
transmisión de la misma se va a ver condicionada por el 
tipo de alimentación, sobre todo alimentos azucarados, 
los hábitos de higiene y la flora bacteriana oral, siendo el 
principal causante el Streptococcus Mutans (S.M).

El embarazo es un estado fisiológico de cambios hor-
monales que puede provocar cambios a nivel de la ca-
vidad oral. El objetivo de esta comunicación es ver qué 
métodos son los más eficaces para conseguir una buena 
salud bucodental en la embarazada, ya que se ha demos-
trado que una buena salud oral materna se correlaciona 
con una buena salud oral en el niño.

Material y Método: Para ello realizamos una revisión 
bibliográfica con las siguientes estrategias de búsqueda: 
pregnancy AND children AND “dental caries”/pregnancy 
AND “dental caries”/pregnancy AND prevention AND 
“dental caries”/pregnancy AND xilitol.

Se consultaron las bases de datos PubMed, Scopus y 
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Fama plus, y nos basamos en la bibliografía de “La Guía 
del Embarazo” de la primera campaña de prevención del 
embarazo del Consejo de Dentistas. Los artículos con-
sultados son de los últimos 13 años e incluyen estudios 
transversales, longitudinales y revisiones bibliográficas.

Resultado y Discusión: Se ha comprobado que hay 
una menor afectación de caries en aquellas madres que 
han recibido información acerca de los hábitos de higiene 
oral y dietéticos y que han acudido a las revisiones du-
rante el embarazo.

Todos los autores coinciden que una dieta rica en azú-
cares y entre horas aumenta el riesgo de caries y el riesgo 
de su transmisión al feto. Igualmente resaltan la importan-
cia de cepillarse tres veces al día durante el embarazo y 
emplear la seda dental y colutorio antes de dormir.

Igualmente están de acuerdo en que la transmisión de 
los S.M. se puede producir tanto de forma vertical de ma-
dre a hijo como de forma horizontal entre los miembros de 
una familia. La evidencia científica demuestra que masti-
car chicle que contenga xilitol reduce de manera significa-
tiva los niveles bacterianos.

La patología periodontal, muy frecuente durante el em-
barazo, está correlacionada con el parto prematuro, por 
lo que es importante el control de higiene de la paciente y 
desarrollar tratamiento cuando sea necesario, a través de 
las visitas periódicas al especialista.

Conclusión: Una buena educación en salud oral junto 
con los programas de prevención realizados en los distin-
tos niveles sanitarios (odontólogos, matronas, pediatras, 
obstetras, ginecólogos, etc.), ayuda a prevenir y conseguir 
una buena salud oral en la madre y en el niño, reduciendo 
así la aparición de caries infantil. 

Repercusión del bajo peso al nacer sobre 
la cronología de la erupción dental

Autor(es): Valenzuela Ramos, M.R.; Cabrera Domínguez, 
M.E.; Galán González, A.F.; Domínguez Reyes, A.
Centros: Facultad de Odontología. Universidad de Sevilla

Introducción: Diversos estudios han demostrado que 
las complicaciones que tienen los lactantes prematuros y 
con bajo peso al nacer pueden estar presentes sobre el 
crecimiento físico algún tiempo después del nacimiento, 
pero por lo general estos son corregidos por catch-up 
growth (el crecimiento que se produce a una tasa mayor 
del que es estimado para la edad y sexo del niños en res-
puesta a la rehabilitación nutricional). A pesar de que el 
desarrollo físico de los lactantes prematuros y con bajo 
peso al nacer ha sido bastante investigado, son pocos 
los estudios realizados sobre los efectos que estos pue-
den causar sobre el desarrollo dental y la cavidad oral. La 
mayoría de los estudios realizados sobre la influencia que 
tiene el bajo peso al nacer en el desarrollo dental se han 
centrado principalmente en dos aspectos hipoplasia de 
esmalte en la dentición primaria y las deformidades pala-
tinas, por el contrario, son pocos los estudios que se han 
elaborado acerca de las repercusiones que tiene el bajo 
peso al nacer sobre la cronología de la erupción dental. Es 
por ello que el objetivo de nuestro estudio es determinar 
si los niños con bajo peso al nacer presentan alguna alte-

ración en la cronología de la erupción dental permanente.
Métodos: Fueron evaluados 361 niños y niñas de la 

provincia de Canta (Perú) entre los 6 y 10 años de edad. 
Se confeccionó una ficha clínica que constaba de dos 
partes: la primera parte un cuestionario dirigido a los pa-
dres o tutores que sirvió para identificar a los niños que tu-
vieron bajo peso al nacer (menos de 2500gr), y la segunda 
parte se utilizó para evaluar el estado de salud oral donde 
se evaluó la cronología de la erupción dental permanente 
para determinar si el bajo peso al nacer a término  (BPNT) 
en la cronología de la erupción de dientes permanentes.

Resultados: De los 361 niños evaluados 42 presenta-
ron retardo de la erupción dental en dientes permanentes 
a término (REDPT) de los cuales 29 tenían bajo peso al 
nacer a término (BPNT) y 13 presentaban peso normal al 
nacer a término (PNNT). De la misma población 278 ni-
ños no presentaron REDP pero 10 niños tenían BPNT y 
13 PNNT.

Conclusión: Existe una relación significativa entre los 
niños que presentaron bajo peso al nacer y retardo de la 
erupción de dientes permanentes.

Hipofosfatemia familiar.
Autor(es): Viñuelas  Perales, I.; Muñoz Muñoz, L.; Aznar 
Martín, T.; Domínguez Reyes, A.
Centros: Máster en Odontología Infantil Integrada. Facultad 
de Odontología, Universidad de Sevilla.

Introducción: La hipofosfatemia familiar es un tras-
torno hereditario, ligado al cromosoma X, caracterizado 
por la disminución en la reabsorción de fosfato en los 
túbulos renales proximales. Este defecto conduce a hi-
pofosfatemia e hiperfosfaturia, dando lugar a anomalías 
óseas y dentales. Suele ser la causa más frecuente de 
raquitismo en niños de países desarrollados, estimándose 
su prevalencia en 1 por cada 20.000 nacimientos.

En los niños con hipofosfatemia es muy común que 
aparezcan abscesos en dientes temporales sin historia 
previa de caries o traumatismos. Estas manifestaciones 
suelen ser los primeros signos de la enfermedad. Por ello, 
el objetivo de esta comunicación es destacar la impor-
tancia del odontólogo en el diagnóstico precoz de esta 
enfermedad, así como en el tratamiento temprano de los 
abscesos, con el fin de mejorar la calidad de vida de estos 
pequeños pacientes.

Material y Métodos: Para ello hemos realizado una re-
visión bibliográfica utilizando la base de datos PubMed, 
Medline, Scopus, IME, y el catálogo Fama de la US. Las 
palabras clave utilizadas fueron: “familialhypophospha-
temia”, “teeth/dental/oral”, “inusual absceses”, “hypo-
phosphatemiarickets”. Se limitó la búsqueda a los últimos 
10 años, en estudios con edades comprendidas entre el 
nacimiento y los 18 años. Los artículos seleccionados fue-
ron revisiones sistemáticas y casos clínicos, tanto en in-
glés como en español. 

Resultados y Discusión: Hemos observado que las 
manifestaciones clínicas más frecuentes en el raquitismo 
hipofosfatémico son las deformidades óseas en las pier-
nas (genu varo) y talla baja. A nivel oral lo más destacado 
son los abscesos dentales en dientes temporales sin pa-
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tología previa, además de alteraciones en la estructura del 
esmalte, hipomineralización de la dentina y cámaras pul-
pares de gran tamaño. 

La mayoría de los niños no son diagnosticados hasta 
los 2-3 años de edad, cuando se evidencian alteraciones 
al caminar, o cuando se observan abscesos dentales  re-
petidos sin etiología previa de caries o traumatismos.

Conclusiones: Hemos llegado a la conclusión de que 
lo más importante en estos pacientes es la detección pre-
coz de la enfermedad, de ahí la importancia del odontó-
logo, ya que los abscesos dentales suelen ser el primer 
signo de la hipofosfatemia.

El papel del odontólogo consiste en prevenir estos abs-
cesos, mediante controles periódicos y el sellado de fosas 
y fisuras. 

Hiperplasias gingivales en el paciente infantil
Autor(es): Vicente Albendea, S.; Diéguez Pérez, M.; 
Gallardo López, N.E.; Martín Pedraza, L.
Centros: Facultad de Odontología, Universidad 
Complutense de Madrid.

Introducción: Los agrandamientos gingivales son au-
mentos del volumen gingival que causan tanto repercusio-
nes funcionales como estéticas en el paciente. Según los 

factores etiológicos podemos distinguir diferentes tipos, 
siendo más frecuentes en niños las hiperplasias gingivales 
producidas por fármacos como la fenitoína o la ciclospo-
rina. Nuestro objetivo consiste en realizar una revisión bi-
bliográfica actualizada del tema.

Material y Métodos: Se realiza una revisión bibliográ-
fica utilizando artículos obtenidos de diversas bases de 
datos médicas: Medline, Pubmed y Science direct.

Resultados: En base a la clasificación de los factores 
etiológicos, el tipo más común de agrandamiento gingi-
val en niños es el producido por determinados fármacos. 
Otros tipos de agrandamientos gingivales son los de tipo 
inflamatorio que pueden deberse a la presencia de proce-
sos agudos o crónicos. La Fibromatosis gingival heredita-
ria es otra clase de agrandamiento gingival, en este caso 
juega un papel esencial la genética, y puede desarrollarse 
asociada o no a  algunos síndromes. Cabe destacar la im-
portancia del conocimiento de los agrandamientos gingi-
vales asociados a procesos sistémicos.

Discusión y Conclusiones: Debido a la alta prevalen-
cia que tienen los agrandamientos gingivales en los niños, 
es importante conocer los aspectos fundamentales de 
cada tipo, pues esto nos ayudará a realizar un correcto 
diagnóstico.
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Crítica de Libros

Decisiones en gastroenterología pediátrica
¿Qué debemos hacer ante un niño con…?

Federico Argüelles Martín
2013 Ergon – Madrid

Es un hecho incontrovertible la permanente y pre-
dominante incidencia de la patología del aparato 
digestivo –sin olvidar la del aparato respiratorio- 

durante la edad pediátrica. El pediatra de Atención Pri-
maria va a ser siempre el primer profesional médico im-
plicado en la correspondiente recepción y estudio de 
tantos recién nacidos, lactantes, niños y adolescentes 
afectos de cuadros patológicos, en este caso, de es-
tirpe gastroenterológica. De ahí el marcado interés de 
libros como el que se comenta, que sin perder el enfo-
que propio de la Pediatría General, adquiere un reco-
nocido carácter monográfico sobre patología digestiva 
infantojuvenil.

El autor de este interesante trabajo, el Prof. Fede-
rico Argüelles, pone de manifiesto su triple experien-
cia: asistencial, docente e investigadora, diseñando sa-
biamente una tan ambiciosa realidad como el libro que 
se comenta, y coordinando hábilmente a un tan bri-
llante grupo de medio centenar de colaboradores ex-
pertos  representando, en estos momentos, a la élite 
Gastroenterológica Pediátrica de habla hispana.

El resultado no ha podido ser más brillante, útil y 
práctico. El interesado lector va a quedar bien pronto 
satisfecho por la claridad expositiva de los autores, 
estimulado por el interés creciente de cada tema se-
leccionado, sin dejar de sentirse progresivamente en-
tusiasmado con la amena lectura, compatible con el 
enorme valor didáctico conseguido, de cada uno de los 
26 capítulos que integran la obra.

Temas todos de enorme incidencia en la práctica 
clínica diaria: Halitosis en el niño, Aftas bucales recu-
rrentes, Regurgitaciones, Náuseas, Disfagia, Sangrado 
gastrointestinal, Masa abdominal, Dolor abdominal 
crónico…etc., etc., para terminar con un original capí-
tulo sobre Saciedad precoz postprandial. Todo ello en 
menos de 250 páginas, enriquecidas con numerosas 
tablas y figuras encargadas de facilitar la comprensión, 
consulta y aprendizaje de lo tratado. La habitual impe-
cable edición de Ergon enriquece la presentación de 
este libro-guía tan recomendable para todos los impli-
cados en el cuidado de la salud durante la edad pe-
diátrica.

Carlos Marina
Pediatra y Médico Puericultor del Estado
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Medicina y Arte

Bueno Sánchez  Manuel, Bueno Lozano Gloria, 
Calatayud Maldonado Vicente, Carapeto Y Márquez De Prado Francisco José

Un volumen de 192 páginas. Ed. Real Academia de Medicina de Zaragoza.

Tengo la satisfacción de presentar a los amigos lectores 
de Vox Paediatrica un libro pequeño, pero hermoso y útil, 
cuando se trata de recordar aspectos básicos de algu-

nos capítulos de la patología pediátrica. Así lo hacen los Auto-
res de esta monografía ligados con Andalucía y Extremadura, 
entre otros lazos, por su nacimiento y familia. En este caso, 
dejando aparte sus otros muchos merecimientos, ofrecen 
textos exactos y figuras numerosas para mostrar lo mucho 
que unen a la medicina con el arte. Si una y otra vez busca-
mos con ilusión el recuerdo o la ampliación de nuestro cono-
cimiento sobre los aspectos artísticos de la clínica pediátrica 
especialmente, no quedaremos defraudados en ese sentido, 
pero también veremos en el libro otras pinceladas para mos-
trar el estado actual de la ciencia en la patología que revisan.

Enmarcada en una serie dedicada por la Real Academia 
de Medicina de Zaragoza al tema de medicina y humani-
dades, comprende esta monografía cuatro partes o cuatro 
grandes capítulos. Los Autores son todos miembros de la 
Real Academia de medicina de Zaragoza, que preside el 
profesor Manuel Bueno Sánchez, e igualmente son profe-
sores muy distinguidos de la Facultad de medicina de la ca-
pital aragonesa. Empezando por el autor tal vez menos co-
nocido de los lectores de esta revista, el profesor Francisco 
José Carapeto, catedrático emérito de Dermatología, revisa 
de manera global el terreno de la Dermatología para definir 
muchas enfermedades, ilustrándolas con numerosas obras 
pictóricas, muchas de ellas de tiempos muy remotos. Así va 
mostrando enfermedades que han tenido o mantienen re-
lieve en la práctica pediátrica como alopecia, hipertricosis, 
lepra, melanoma, nevus diversos, sarna, sífilis o tiña, pero 
también otros aspectos relacionados como la cosmética, 
la higiene general y cutánea, el cuidado del cabello, la depi-
lación o el empleo de desodorantes. Por eso denomina su 
aportación como “la piel en la pintura universal” mostrando 
que algunas técnicas modernas de hidratación, exfoliación 
o protección cutánea frente al sol, ya existían en la civiliza-
ción  egipcia, siendo seguidas luego por la griega y romana.

La parte tercera escrita por el profesor Vicente Calatayud 
Maldonado, catedrático emérito de Neurocirugía, se deno-
mina “Otras miradas al cerebro” y está basada fundamen-
talmente en obras de pacientes neurológicos o sus acom-
pañantes, diseñando una interpretación personal del cere-
bro, que se reúnen como “pintura emocional”. Ha obtenido 
62 pinturas con varias técnicas después de preguntar al pa-
ciente o acompañante qué piensa sobre el cerebro y cómo 
funciona, expresándose con palabras y mediante una pin-

tura, sin limitarse a la anatomía. Los resultados son analiza-
dos en dos subcapítulos titulados “emoción y arte” y “pasión 
y arte”. Destaca la obra de pintores como Félix Adelantado, 
Ángel Rojas y Ruíz Anglada, considerando estas interpreta-
ciones artísticas como una parcela más de las neurocien-
cias, de tanto relieve desde los años 90 del siglo pasado.

El profesor Manuel Bueno Sánchez, iniciado en la pedia-
tría en la Facultad de Medicina de Granada, ejerció la do-
cencia en las Universidades de Pamplona y Tenerife, para 
llegar a ser el decano de la Facultad de Medicina aragonesa. 
Aunque su generación todavía estaba obligada a dominar la 
total pediatría, de todos es sabido su enorme prestigio en 
las especialidades de nutrición y endocrinología. Por ello en 
el segundo capítulo de esta monografía desarrolla con su 
conocida maestría el tema la “obesidad en el arte” delei-
tando al lector con su definiciones, reflexiones y ejemplos, 
agrupados en varios apartados: el arte prehistórico y la obe-
sidad como modelo de supervivencia, la obesidad como 
modelo de hedonismo, la obesidad como modelo de be-
lleza y la obesidad como modelo de deformidad, añadiendo 
todavía una parte final sobre la obesidad en la literatura, ci-
nematografía, música y dibujo humorístico.

Termino por donde debía haber empezado, por el pri-
mer capítulo. Está dedicado a la “Talla baja en el arte” y son 
coautores Manuel Bueno y Gloria Bueno Lozano, profesora 
titular de pediatría en la Facultad de medicina de la Univer-
sidad de Zaragoza y académica correspondiente. Después 
de definir la talla baja con su clasificación, exponen con la 
brillantez de todos conocida este tema tan pediátrico, par-
tiendo de la reflexión “del arte del diagnóstico de los nanis-
mos y del diagnóstico de los nanismos en el arte”. Los ejem-
plos se inician con el arte clásico (Egipto, Grecia, Roma), ci-
vilizaciones precolombinas en América y arte medieval para 
culminar en el renacimiento, el barroco y el neoclasicismo. 
Le siguen muestras  correspondientes al post-impresio-
nismo y el cubismo. Seguro que los posibles lectores de es-
tas líneas evocan sin remedio las imágenes de las obras de 
Velázquez, Goya y Zuloaga, como mejores representantes 
de este sugerente y  atractivo exponente del humanismo en 
la medicina pediátrica.  

La Diputación de Zaragoza ha patrocinado esta edición, 
por lo que merece nuestra gratitud, lo mismo que a la Real 
Academia de Medicina de Zaragoza encargada de la edi-
ción y distribución y por supuesto a los admirados Autores, 
a los que reitero mi felicitación.

Manuel Cruz Hernández
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Pediatría en atención primaria
3ª edición

Directores: Josep Bras i Marquilla, Josep Emili de la Flor i Brú
ELSEVIER MASSON Pag.1089
Elsevier España, S.L. BARCELONA-2013

Me entrega este extraordinario libro, el Dr. Josep De 
la Flor i Bru, uno de los directores del mismo, con una 
afectuosa dedicatoria –que agradezco profundamente–; 
y revisando minuciosa y detenidamente, capítulo a ca-
pítulo, voy descubriendo que se trata de una magnífica 
obra, con características específicas para convertirse en 
un instrumento de indiscutible utilidad práctica para el 
ejercicio de la pediatría en Atención Primaria (AP). Jus-
tificamos esta aseveración  al comprobar la utilidad y el 
interés científico y práctico de los temas elegidos, el en-
foque de los mismos, y la magnífica exposición metodo-
lógica, de forma rigurosa y concisa que, no sólo, hace 
amena su lectura, sino que, además, por ello mismo y 
por sus contenidos, resulta enormemente fructífera y en-
riquecedora para cualquier profesional pediátrico, de-
seoso actualizar y de aumentar sus conocimientos. 

No se trata, pues, de un Tratado de pediatría, en el 
sentido clásico y riguroso de la palabra. Es algo más,  
es una obra que de forma muy específica, desmenuza 
temas, describe patologías y aborda situaciones preva-
lentes, en la práctica diaria de la pediatría de AP, desa-
rrollados con extraordinaria fluidez docente, por autores 
conocedores, todos ellos, de la problemática ambiental,  
de la salud psicosomática y problemática psicosocial del 
niño y del adolescente, inmerso en un entorno familiar, 
escolar y ecológico, no siempre favorable, lo que con-
vierte a la obra en un instrumento utilísimo, e indispensa-
ble, para la buena praxis en el quehacer diario en AP, que 
abarca la prevención, curación, rehabilitación y, funda-
mentalmente, la educación para la salud con una serie 
de consejos, en sus anexos, verdaderamente origi-
nales y de interés, probablemente, inusitado.

Esta interesante obra, de 1.089 páginas, está dividida 
en 8 Partes que, a su vez, se distribuyen en 96 Capítu-
los y 13 Anexos, desarrollados por más de 110  autores 
expertos, de reconocido prestigio profesional, en los dis-
tintos ámbitos y áreas de la pediatría, con un alto porcen-
taje de autores que ejercen en AP y, por ello, conocedo-
res privilegiados, de las necesidades y de la prevalencia 
de las patologías más demandantes de asistencia, así 
como de las técnicas, habilidades, métodos, pruebas y 

conocimientos necesarios, en el ámbito extrahospitala-
rio, para una praxis adecuada. 

Desde la Parte 1, en la que se desarrolla el tema Ám-
bito de la Pediatría en AP, pasando, respectivamente, por 
las siguientes partes: Promoción de la Salud y Preven-
ción en Pediatría; Motivos Frecuentes de Consulta Pe-
diátrica en AP; Patología Pediátrica más Frecuente en 
AP; Patología Pediátrica Crónica y Recurrente en AP y 
Emergencias Pediátricas en AP, llegamos a las dos úl-
timas partes, séptima y octava, respectivamente, en las 
que, la 7ª  se ocupa de Utillaje y Procedimientos en la 
Consulta de AP (Utillaje en una consulta de pediatría, 
Pruebas de diagnóstico rápido, Procedimientos de diag-
nóstico, Procedimientos y técnicas terapéuticas y Uso 
de antibióticos en AP). Finalmente la Parte 8, consta de 
13 Anexos de contenidos interesantísimos: Datos esta-
dísticos, Dosificación de fármacos, Valores de los análisis 
de laboratorio más utilizados, Periodos de incubación de 
las enfermedades, Curvas, Tablas, Gráficas, etc.

Por último deseo destacar, y con ello ratifico los co-
mentarios favorables que hago de la obra, el extenso y 
elogioso Prólogo de esta 3ª Edición, escrito por el Prof. 
M. Cruz, en el que asev era que: “Toda la patología del 
niño recibe un enfoque peculiar en este libro”. O como 
expresa en otro párrafo del  Prólogo “….quedan paten-
tes las principales características y los méritos ciertos, de 
este libro, en cuanto que el lector se va a encontrar con 
una prestigiosa competencia con otras obras de pare-
cido significado y contenido”.

Felicitamos a los Directores, Dres. Bras i Marquillas y 
De la Flor i Brú; y a las Codirectoras Martín Ibáñez y To-
rregrosa Bertet y, en ellos, mi felicitación también a to-
dos los autores. Tiene el libro una pulcra impresión, re-
sultando amena su lectura y consideramos que con él se 
enriquece el amplio arsenal bibliográfico español en pe-
diatría, resultado imprescindible que figure en lugar pre-
ferente y asequible en la consulta del pediatra.

Dr. José del Pozo Machuca
Director Ejecutivo de Vox Paediatrica
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In Memoriam

Angel Alejo García-Mauricio
(1941-2013).

El Dr. Angel Alejo nació en Sevilla el día 4 de Agosto de 1941. Estudió en la Facultad de Medicina de su ciudad 
natal donde se licenció en el año 1969. Tras finalizar su Licenciatura, cursó la especialidad llamada entonces Pue-
ricultura y Pediatría, en la Escuela Profesional de la Cátedra de Pediatría de la Facultad de Medicina de Sevilla, 

dirigida por el que fue su maestro el Profesor Dn. Manuel Suárez Perdiguero, obteniendo el título de especialista en 
1971. Ya mientras cursó su especialidad, el Dr. Alejo mostró su inclinación por la Infectología, lo cual hizo que al finalizar 
la misma fuese contratado para trabajar en la Sección de Enfermedades Infecciosas del Servicio de Pediatría ubicado 
entonces, como todos los Servicios clínicos de la Facultad de Medicina de Sevilla, en el antiguo Hospital de las Cinco 
Llagas hoy sede del Parlamento de Andalucía. Dos años mas tarde, en 1973 fue nombrado Jefe de dicha Sección ya 
en el Hospital Universitario San Pablo, donde el Hospital de la Facultad de Medicina había sido trasladado desde el de 
Las Cinco Llagas. Como tal se incorporó al actual Hospital Universitario Virgen Macarena que abrió sus puertas en Oc-
tubre de 1974, donde permaneció en la Jefatura de la Unidad de Infecciosos hasta su jubilación.

Por las fechas señaladas, puede deducirse que Angel Alejo perteneció probablemente a una de las primeras promo-
ciones de pediatras que en nuestros hospitales se dedicaron a la Infectología. Esto le permitió adquirir una sólida forma-
ción en la misma, ser uno de los socios fundadores de la Sociedad Española de Infectología Pediátrica (SEIP) y contribuir 
ampliamente a su extensión y desarrollo en nuestro país. Como reconocimiento a esta dedicación la SEIP le encomendó 
la organización del primer Congreso de la misma que tuvo lugar en Sevilla los días 6,7 y 8 de Febrero del año 2003 con 
gran éxito de organización y participación.

Otro exponente de la labor del Dr. Alejo en el desarrollo de la Infectología Pediátrica, fueron los cursos de Doctorado 
que dirigió en el seno de la Cátedra de Pediatría de Sevilla de la que fue Profesor Ayudante de Clases Prácticas desde 
el año 1972 hasta su jubilación. Asimismo durante todos los años que permaneció como responsable de la Sección de 
Enfermedades Infecciosas de nuestro hospital, el Dr. Alejo impulsó con gran interés la participación de la misma en las 
distintas reuniones pediátricas locales, regionales y nacionales mediante múltiples ponencias, comunicaciones y publica-
ciones, exponente todo ello de una labor continua en pro de conseguir la máxima difusión y desarrollo entre los pediatras 
del conocimiento de las enfermedades infecciosas.

Pero si destacada fue la labor de Angel Alejo en el día a día de su trabajo, son de resaltar también sus cualidades per-
sonales. Angel era un hombre alegre, jovial, muy sensible, muy amigo de sus amigos, elegante y de refinado gusto en el 
vestir -le gustaba siempre ir a la última- y extraordinariamente desprendido y detallista. A nivel personal, siempre tuve en 
él un colaborador fiel y leal que me apoyó en todo momento y con quien mantuve una estrecha amistad.

En el seno del Servicio de Pediatría, fue siempre uno de sus miembros destacados y más carismáticos. Tuvo una es-
pecial capacidad para sintonizar con sus compañeros y particularmente con los residentes. Estos, eran su debilidad. Le 
encantaba que se reunieran en su despacho y sobre todo acudir con ellos a cualquier evento que surgiese ya fuera una 
reunión científica, la boda de algún compañero, una despedida o cualquier otro acontecimiento.

En el aspecto familiar tuvo tres hijas, un hijo y cinco nietos de los que disfrutó y a los que hizo disfrutar con toda su 
bondad y cariño. 

Cuando le llegó la edad de jubilación a los 65 años, en el año 2006, solicitó continuar en activo en el Servicio Anda-
luz de Salud, pero su petición le fue denegada. Todavía recuerdo el día que dejó el Hospital Virgen Macarena, nuestra 
despedida. Ninguno de los dos pudimos reprimir las lágrimas por la emoción del momento, recordando los 36 años que 
habíamos compartido en el seno del Servicio y de la Cátedra de Pediatría.

Sin embargo tras su jubilación, lejos de abandonar su actividad médica, Angel optó por seguir en activo ahora en 
la empresa privada. Esto le llevó a trabajar en el Instituto Hispalense de Pediatría donde como había hecho antes en la 
empresa pública, se entregó al máximo, aportó todos sus conocimientos y experiencia y pronto se grangeó la amistad y 
el respeto de sus compañeros. Yo diría que estaba feliz en su trabajo, cuando de forma inesperada y con una rapidez y 
agresividad poco frecuentes, le sorprendió la enfermedad que acabó con su vida el día 26 de Abril del pasado año 2013.

De esta forma, perdimos a nivel profesional a quien fue durante años, nuestro referente en patología infecciosa en el 
Servicio y la Cátedra de Pediatría del Hospital Universitario Virgen Macarena de Sevilla y a nivel personal a un hombre 
bueno, a un fiel colaborador y compañero y a un entrañable amigo.

¡Que Dios lo tenga siempre junto a EL!

José González-Hachero
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Juan Navarro González
Prestigioso clínico comprometido 

con la formación.

Mucho le deben los niños andaluces a esta gran figura de nuestra pediatría, que volcó toda su energía pro-
fesional y humana en conseguirle, vía  la formación, la mejor asistencia de calidad basada en la evidencia 
científica. Sin duda, ha constituido la formación, su excepcional bagaje a la Pediatría nacional y andaluza. 

En la misa funeral, su propia hija expresó lo que a mi juicio es la más acertada definición de Juan, y que por ello 
no puedo dejar transcribir  “Pediatra. Maestro de Pediatras y un gran padre”.

Dos puntos claves marcaban su maestría: Inculcar como principio a sus dicentes, futuros profesionales, el  si-
tuar siempre en el centro diana de sus acciones, “el mayor interés del niño” según se especifica en el artículo 3 
de la Convención de los Derechos del Niño. El segundo punto  de convicción  profunda en su labor formativa fue, 
la permanente consideración de la estrecha ligazón existente entre la asistencia, la docencia y la investigación, 
a pesar de las dificultades derivadas de le presión asistencial. Triada ligada a la consecución de una asistencia 
profesional de calidad.

Las muchas promociones de residentes que pasaron por sus manos y sus compañeros que tuvimos el privile-
gio de compartir trabajo hospitalario, fuimos  testigo de su  entrega en el fomento de la investigación clínica, que 
mantenía en reciclaje continuo los protocolos asistenciales. Famosas han sido sus miles de fichas manuscritas 
sacada de los historiales clínicos, origen de proyectos investigadores que personalmente promovía y dirigía. Se 
resistía a presentarse a las convocatorias de investigación, pues con su esfuerzo y dedicación  se  bastaba para 
desarrollar su labor investigadora e iniciar en las mismas a sus queridos residentes.

Su entrega a la formación continuada del Pediatra hospitalario y extrahospitalario vía Secciones clínicas,  cur-
sos, seminarios, congresos etc. tiene un reconocimiento general, que ha quedado reflejado en la nominación con 
su nombre del Salón de Actos del Hospital Infantil. Entrega formativa que igualmente abarcaba al pregrado como 
Profesor Universitario. 

Juan era natural de Utrera, alumno del colegio de los Salesianos, forjó su carrera de médico en nuestra Facul-
tad de Medicina y como especialista en Pediatría en la Escuela del Prof. Manuel Suárez Perdiguero. Andaluz por 
los cuatro costados, de enorme vitalidad, conversador,  gran conocedor de las tradiciones de su ciudad. Su perfil 
humanista se refleja en el interés que mostraba en profundizar  sus conocimientos de arte, literatura, teología, etc. 
como se refleja en los contenidos editoriales de su biblioteca personal. Juan estaba siempre abierto a cualquier 
compañero que demandara su opinión y consejo. Fue una figura clave  en el Hospital Infantil, en el que desde su 
inicio siendo su Director el  Prof. Andrés González Meneses, formó parte como Jefe de Servicio. Su fallecimiento 
supone una gran perdida para la Pediatría nacional y especialmente para la andaluza. 

Ignacio Gómez de Terreros
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Visite Nuestra 
Página Web

Normas para la 
presentación de trabajos

La revista Vox Paediatrica es el órgano de expresión 
de las actividades científicas y profesionales de la 
Sociedad de Pediatría de Andalucía Occidental y Extre-
madura, y tiene como finalidad la publicación y divulga-
ción de trabajos relacionados con la patología médica 
y quirúrgica del niño y del adolescente, así como de 
otros aspectos relacionados con su salud y calidad de 
vida.

La revista consta de las siguientes secciones:

Originales
Trabajos de investigación clínica o básica, con un 
diseño analítico adecuado. La extensión del texto (sin 
incluir resumen, bibliografía, tablas y pies de figuras) 
no debe superar un total de 3.000 palabras. Se 
recomienda que el número máximo de citas bibliográ-
ficas no sea superior a 40 y el de figuras y tablas no 
excedan conjuntamente a 8. El número de firmantes no 
debe ser superior a seis.

Notas clínicas
Descripción de uno o varios casos de excepcional 
observación o de especial interés, que supongan 
una aportación al conocimiento de la enfermedad. La 
extensión del texto (que debe incluir resumen) no debe 
superar un total de 1.500 palabras. Se recomienda 
que el número máximo de citas bibliográficas no sea 
superior a 20 y el de figuras y tablas no excedan 
conjuntamente a 4. El número de firmantes no debe 
ser superior a cinco.

Revisiones
Revisiones bibliográficas de algún tema relacionado 
con la pediatría de especial interés o actualidad. La 
extensión del texto no debe superar las 3.000 palabras.

Formación Continuada
Puesta al día en algún aspecto de interés general para 
el pediatra, que se desarrollará de manera extensa en 
uno o varios números.

Cartas al director
Escritos breves que discutan aspectos relacionados 
con trabajos publicados recientemente en Vox Paedia-
trica o aportación de observaciones y experiencias que 
puedan ser resumidas en un texto breve. La extensión 
máxima será de 750 palabras, el número de citas no 
será superior a 10 y se admitirá una figura y una tabla. 
El número de firmantes no debe ser superior a cuatro.

Director de la Web: Dr. Jaime J. Cuervo Valdés

A través de nuestra Web puede encontrar:
 ✓ Puede acceder a los resúmenes de los últimos 

números de Vox Paediatrica.
 ✓ También puede acceder a los números anteriores 

completos de Vox Paediatrica.
 ✓ Información sobre Congresos.
 ✓ Informe sobre Premios y Becas.
 ✓ Ofertas de trabajo.
 ✓ A través de nuestra Web tiene un amplio campo 

de conexiones.

Nuestra Web

www.spaoyex.es
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NORMAS PARA LA PRESENTACIÓN DE TRABAJOS PARA LA PUBLICACIÓN EN LA REVISTA VOX PAEDIATRICA

Otras secciones
La revista Vox Paediatrica tiene también otras secciones, 
como Editoriales, Protocolos clínicos, Informes Técnicos, 
Crítica de libros, Conferencias y Artículos especiales. 
Los autores que deseen colaborar en alguna de estas 
secciones deben consultar previamente con la dirección 
de la revista.

Presentación y estructura de los trabajos
Los trabajos deben ser inéditos. En el caso de que se 
hayan publicado de forma parcial, por ejemplo como 
resumen de comunicación, deberá indicarse en el 
texto.

Los trabajos se enviarán solamente como archivo digital 
de procesador de textos, mecanografiadas a doble 
espacio, con páginas configuradas en A4 y dejando 
márgenes no inferiores a 2,5 cm. Los componentes 
serán ordenados en páginas separadas en el siguiente 
orden: Página titular, resumen y palabras clave, texto, 
bibliografía, tablas y pies de figuras. Todas las páginas 
deberán ser numeradas consecutivamente, comen-
zando por la página titular.

1. Página titular

La página titular deberá contener los datos siguientes:

 – Título del artículo.

 – Lista de autores en el mismo orden en el que de-
ben aparecer en la publicación. Nombre del centro 
de trabajo y dirección completa del mismo.

 – Si el trabajo ha sido financiado debe incluirse el ori-
gen y numeración de dicha financiación.

 – Nombre, dirección, número de teléfono y número

 – De fax y correo electrónico del autor al que debe 
dirigirse la correspondencia.

 – Recuento de palabras del texto propiamente di-
cho, excluyendo resumen, bibliografía, tablas y 
pies de figuras.

 – Fecha de envío.

2. Resumen y palabras clave

Es obligado en originales y notas clínicas. La extensión 
no será superior a 250 palabras. El contenido deberá 
ser estructurado en cuatro apartados diferentes que 
deberán figurar titulados en el mismo: Antecedentes, 
Objetivos, Métodos, Resultados y conclusiones. En 
cada uno de ellos se describirán, respectivamente, 
el problema motivo de la investigación, la manera de 
llevar a cabo la misma, los resultados más destacados 
y las conclusiones que se deriven de los resultados. 
Los autores deben procurar que el resumen incluya 
con detalle los resultados más importantes. Se deberá 
incluir de tres a diez palabras clave al final de la página 
donde figure el resumen.

Deberán usarse los términos incluidos en el Medical 
Subject Headings del Index Medicus.

3. Deberá incluirse una correcta traducción al inglés del 
título, resumen y palabras clave.

4. Texto.

Se recomienda la redacción del texto en impersonal. 
Conviene dividir los trabajos en secciones. Los origi-
nales en: Introducción, Material o Pacientes y Métodos, 
Resultados y Discusión. Las notas clínicas en: Intro-
ducción, Observación clínica y Discusión.

En general, es deseable el mínimo de abreviaturas, 
aceptando los términos empleados internacional-
mente. Las abreviaturas poco comunes deberán ser 
definidas en el momento de su primera aparición. 
Se evitarán abreviaturas en el título y en el resumen. 
Cuando existan tres o más abreviaturas se recomienda 
sean listadas en una tabla presentada en hoja aparte.

Los autores pueden utilizar tanto las unidades métricas 
de medida como las unidades del Sistema Inter-
nacional (SI). Cuando se utilicen las medidas SI es 
conveniente incluir las correspondientes unidades 
métricas inmediatamente después, en paréntesis. Las 
drogas deben mencionarse por su nombre genérico. 
Los instrumentos utilizados para realizar técnicas de 
laboratorio u otras, deben ser identificados, en parén-
tesis, por la marca así como por sus fabricantes.

5. Bibliografía.

Las citas bibliográficas deben ser numeradas conse-
cutivamente por orden de aparición en el texto. La 
referencia de artículos de revistas se hará en el orden 
siguiente: autores, empleando el o los apellidos seguido 
de la inicial del nombre, sin puntuación, y separado 
cada autor por una coma; el título completo del artículo 
en lengua original; el nombre abreviado de la revista 
según List of Journals Indexed del Index Medicus 
www.ncbi.nlm.nih.gov/PubMed; año de aparición, 
volumen e indicación de la primera y última página. 
Deben mencionarse todos los autores cuando sean 
seis o menos; cuando sean siete o más deben citarse 
los seis primeros y añadir después las palabras “et al”. 
Un estilo similar se empleará para la cita de libros. A 
continuación se exponen algunos ejemplos:

Artículo de revista

Ruíz M, Coll MJ, Pampols T, Giros M. X-linked adreno-
leukodystrophy: Phenotye distribution and expression 
in spanish kindreds. Am J Med Genet 1998;76:424-
426.

Autor corporativo

Headache Classification Comittee of the International 
Headache Society. Classification and diagnostic criteria 
for headache disorders, cranial neuralgias and facial 
pain. Cephalalgia 1988;8 (Suppl. 7):8-96.

Libro completo

Aicardi J. Diseases of the Nervous System in Child-
hood. London: Mac
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Keith Press;1992.

Capítulo de libro

Cabo J, Cordovilla G, Alvarez F. Tratamiento no farma-
cológico de las bradiarritmias y taquiarritmias en 
pediatría. En Ruza Tarrio F, ed. Tratado de Cuidados 
Intensivos Pediátricos. Segunda edición. Madrid: 
Ediciones Normal SL;1997. p.294-303.

Trabajos presentados a congresos y no publicados:

Smith J. New agents for cancer chemotherapy. Presen-
tado en el Third Annual Meeting of the American Cancer 
Society, 13 Junio 1983, New York.

No deben incluirse en la bibliografía citaciones del 
estilo de “comunicación personal”, “en preparación” o 
“sometido a publicación”. Si se considera imprescin-
dible citar dicho material debe mencionarse su origen 
en el lugar correspondiente del texto.

Para elaborar la bibliografía puede consultar las normas 
del Comité Internacional de Editores de Revistas 
Médicas (edición 2001) y las recomendaciones de la 
National Library of Medicine para citas de documentos 
electrónicos en:
www.nlm.nih.gov/pubs/formats/internet.pdf

6. Tablas

Deben ser numeradas en caracteres Romános por 
orden de aparición en el texto. Serán enviadas única-
mente como archivo digital, escritas a doble espacio. 
Tendrán un título en la parte superior que describa 
concisamente su contenido, de manera que la tabla 
sea comprensible por sí misma sin necesidad de leer 
el texto del artículo. Si se utilizan abreviaturas deben 
explicarse al pie de la tabla. Debe evitarse presentar los 
mismos datos en texto, tablas y figuras.

7. Figuras

Tanto se trate de gráficas, dibujos o fotografías, se 
numerarán en caracteres árabes de manera correlativa 
y conjunta como figuras, por orden de aparición en el 
texto. Deben enviarse en formato de imagen digital 

(jpg o similar), con un nombre y/o número que permita 
fácilmente su identificación. Se adjuntará un archivo de 
texto con el texto que deba acompañar a cada imagen.

Las microfotografías deben incluir escala e indicación 
de los aumentos. Si se reproducen fotografías de 
pacientes, éstos no deben ser identificados y, si lo son, 
deben acompañarse las mismas de un permiso escrito 
de los padres que autorice su reproducción.

8. Envío de originales

Los trabajos deben enviarse a los siguiente correos 
electrónicos: 

Dr. Del Pozo: med007316@saludalia.com
Dr. Coronel: cristobalcoronel@ono.com
Dr. Espino: rafaelespino@telefonica.net

El trabajo debe acompañarse de una carta de presen-
tación firmada por todos los autores en la que expre-
sarán la originalidad del estudio y el deseo de que se 
publique en la revista Vox Paediatrica.

Antes de enviar el trabajo se recomienda releer el texto, 
corregir los errores del mismo, revisar la numeración de 
la bibliografía, tablas y figuras y, finalmente, comprobar 
el contenido del envío:

 – Carta con firma de los autores.

 – Página titular con título, lista de autores, nombre y 
dirección del centro, teléfono, correo electrónico, 
fecha de envío y fuente de financiación en su caso.

 – Resumen y palabras clave en castellano y en in-
glés (originales y notas clínicas).

 – Texto.

 – Bibliografía.

 – Tablas con su leyenda (en hojas separadas).

 – Figuras identificadas y hoja con texto al pie.

 – Consentimiento firmado por los padres, en su 
caso.

 – Carta de permiso de reproducción de material ya 
publicado, en su caso.
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