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Desde la Dirección

Finalizamos el año 2022 con un número que reúne ocho ori-
ginales, cuatro notas clínicas, y una revisión narrativa. Los 
manuscritos originales abordan mediante análisis observa-
cionales de series de casos, temas tan interesantes y varia-
dos como los cambios epidemiológicos de las intoxicacio-
nes durante la pandemia1, alteraciones arteriovenosas en 
el riñón en herradura2, bronquitis bacterianas persistentes3, 
enfermedades mitocondriales4, diabetes insípida central5 y, 
terapia canina como humanización de cuidados en niños6 
y nefronía focal aguda7. Tres de las cuatro notas clínicas 
describen patologías infrecuentes del recién nacido como 
la leucemia neonatal8, displasia alveolo capilar9 e isquemia 
secundaria a canalización arterial umbilical10. Se presenta 
además un caso clínico infrecuente de paraganglioma retro-
peritoneal11. Gómez Santos et al12 ponen al día el diagnós-
tico y manejo de la displasia broncopulmonar en su artículo 
de revisión donde proponen un algoritmo de prevención y 
manejo práctico. También en este número se publica un re-
sumen de la sesión clínica telemática interhospitalaria y de 
atención primaria organizada por la SPAOYEX presentada 
por Grijalva Estrada et al sobre el papel del cirujano pediá-
trico en las linfadenopatías del niño y adolescente13. 

Estos manuscritos han sido elaborados en su mayoría por 
jóvenes pediatras, algunos de ellos aún en formación, que 
se inician en la investigación y en la redacción de trabajos 
cientí�cos soportados por pediatras con más experiencia. 
Cumplimos así a través de Vox Paediatrica, uno de los ob-
jetivos de nuestra sociedad cientí�ca. 

Además, en este número se publica el resumen del dis-
curso de ingreso como Académica de Honor en la Real 
Academia de Medicina y Cirugía de Sevilla de la Prof. Isa-
bel Polanco Allué14. Desde el Comité editorial de Vox Pae-
diatrica nos congratulamos de esta noticia y agradecemos 
a la Prof. Polanco que nos haya dado la oportunidad de 
publicar dicho resumen en nuestra revista. Como re�ere en 
su editorial el Prof. Pérez Navero15, supone una magní�ca 
actualización sobre la enfermedad celiaca. 

Aprovechamos esta publicación para reconocer la impor-
tancia del trabajo realizado por los 20 revisores de los ma-
nuscritos publicados en 2022 cuyos nombres son listados 
en este número, al mismo tiempo que desde el Comité 
editorial agradecemos su disponibilidad y buen hacer. Mu-
chas gracias a todos, sin este trabajo la publicación de la 
revista no sería posible. 

Finalmente, también en este último número del año 2022 se 
publican las recién estrenadas becas de investigación que 
concede la SPAOYEX y premio a la mejor publicación cien-
tí�ca de Vox Paediatrica. La beca de inicio a la investigación 
para residentes de Pediatría y Cirugía pediátrica SPAOYEX 
2022 ha sido adjudicado a Laura Palomino Fernández por 
su trabajo “Evaluación del per�l metabólico e in�amatorio 
en adultos jóvenes con antecedentes de restricción del 
crecimiento extrauterino” y la beca de investigación en Pe-
diatría SPAOYEX 2022 que ha recaído en Almudena Alon-
so-Ojembarrena por su trabajo “Predicción multiparamétri-
ca del riesgo de displasia broncopulmonar moderada-grave 
en recién nacidos antes de las 30 semanas de gestación”. 

La SPAYOEX ha querido también premiar el mejor manus-
crito publicado en Vox Paediatrica en el volumen 28 del 
año 2021. Este premio ha recaído en el manuscrito titulado 
“Guía rápida para corregir calendarios sistemáticos de va-
cunación infantil y adolescente en Andalucía 2022” de Gra-
cia Alfonso et al (ref previa) en nombre del Grupo de trabajo 
de enfermedades infecciosas y vacunas de la Asociación 
Andaluza de Pediatría de Atención Primaria. Para el Comité 
editorial de Vox Paediatrica es un orgullo poder contribuir 
a la difusión de las recomendaciones de la corrección de 
los calendarios vacunales que sin duda repercutirá en una 
mejora en salud de los niños andaluces. 

Termina este volumen con un el anuncio de la CIX Reunión 
cientí�ca de la SPAOYEX que se celebrará en el Colegio 
de Médicos de Sevilla los días 10 y 11 de marzo de 2023 
junto con el programa cientí�co preliminar y de los talle-
res programados. Animamos desde la Vox Paediatrica a la 
participación y asistencia. 
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El obstáculo actual más importante para la implemen-
tación del diagnóstico de la enfermedad celiaca (EC) es 
la poca conciencia que existe de la enfermedad por parte 
de pacientes y a veces de los médicos. Existe la sensa-
ción de que la EC no requiere seguimiento por parte de un 
gastroenterólogo especializado después del diagnóstico y 
puede considerarse como una afección menor  en com-
paración con la enfermedad in�amatoria intestinal y otras 
patologías digestivas.  Es urgente aumentar la conciencia 
entre los pediatras y los médicos de atención primaria so-
bre la amplia diversidad de manifestaciones clínicas y de 
los nuevos criterios diagnósticos de la EC.

Agradecemos mucho a la Prof. Dra. María Isabel Polanco 
Allué, académica de Honor de la Real Academia de Me-
dicina y Cirugía de Sevilla, Catedrática de Pediatría de la 
Universidad Autónoma de Madrid y Experta Internacional 
en la EC, su especial implicación en la publicación en Vox 
Pediátrica de su artículo original de puesta al día en la que 
trata de descifrar esta entidad camaleónica, apasionante y 
misteriosa1. 

Los avances actuales demuestran que   la EC es difícil de 
diagnosticar en muchos casos. No hay unos síntomas, ni 
signos ni unos hallazgos en las pruebas comunes a todos 
los celiacos. La enfermedad puede debutar a cualquier 
edad. Esto es aplicable tanto a niños como a adultos. La 
presentación “no clásica” de la EC es la más frecuente. 
En la mayor parte de los niños menores de 2 ó 3 años, así 
como en niños a partir de esa edad, adolescentes y adul-
tos con EC predomina la presentación “no clásica”. Esto 
signi�ca que puede no darse ninguno de los 3 criterios clá-
sicos, pero los pacientes son igualmente celíacos. Es decir, 
pueden no tener diarrea. De hecho, es muy habitual que no 
haya ningún síntoma digestivo, que estos sean poco llama-
tivos y/o �uctuantes, con largos períodos de remisión. Pre-
dominan los síntomas extradigestivos, que pueden afectar 
a  cualquier órgano.  Las  lesiones intestinales  frecuente-
mente consisten en  in�amación sin atro�a de las vellosi-
dades intestinales. Los anticuerpos son negativos en gran 
parte de los casos. No existe ninguna prueba que por sí 
misma que sea capaz de diagnosticar o de descartar la EC. 

Las 5 pruebas o criterios para el diagnóstico de la EC en 
niños y adultos se basan en la combinación de 1) los da-
tos clínicos  (síntomas, signos y antecedentes familiares); 
2) los resultados de la analítica, 3) de la genética, 4) de las 
biopsias duodenales 5) de la respuesta a la dieta sin glu-
ten. Tener positivos 4 de estos 5 criterios, o incluso única-
mente 3, es su�ciente para con�rmar el diagnóstico de EC. 
La EC presenta un enorme abanico de signos y síntomas, 
distintos en cada persona. Pueden ser: digestivos y / o ex-
tradigestivos. Pueden afectar a todas las estructuras cor-
porales. En la misma persona, los síntomas pueden variar 
dependiendo de la edad. Pueden aparecer de manera in-
termitente o solo por temporadas, todo ello debe tenerse 
en cuenta.

Es fundamental hacer una completa historia familiar bus-
cando problemas digestivos y enfermedades que con fre-
cuencia están asociadas a la EC, tales como enfermedades 
autoinmunes y trastornos de naturaleza inmuno-alérgica o 
in�amatoria. Una vez establecida la  sospecha  clínica de 
EC   es fundamental entre otros parámetros, la determina-
ción de “marcadores serológicos de la enfermedad “, que 
son los anticuerpos frente al gluten. Un resultado positivo 
ayuda a la con�rmación diagnostica de celiaca, pero su 
negatividad no permite descartarla.  Una parte gran parte 
de los celiacos no tienen en positivos los anticuerpos clási-
cos anti-transglutaminasa tisular del tipo 2 (anti-TGt o TGt). 
Los más informativos son los de la clase IgA. En caso de 
de�ciencia de IgA, se determinan en IgG y Los anticuerpos 
anti-péptidos deaminados de gliadina  (anti-DGP). Estos 
son más informativos en IgG. Se determinan especialmen-
te en personas con de�ciencia de IgA y en niños menores 
de 18 meses.

En caso de sospecha de EC, aunque los anticuerpos sean 
negativos se deben realizar biopsias duodenales. Las le-
siones que provoca el gluten en el intestino son parchea-
das, es imprescindible tomar biopsias del bulbo (como mí-
nimo 1 muestra) y de la segunda porción duodenal (como 
mínimo 4 muestras). La Sociedad Europea de Gastroente-
rología, Hepatología y Nutrición pediátrica (ESPGHAN) ha 
determinado que en los niños, si los anticuerpos frente al 
gluten superan 10 veces el límite de positividad, la biopsia 
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y la enfermedad celiaca
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no es necesaria  para con�rmar el diagnóstico de enfer-
medad celíaca. La biopsia en muchos niños mayores de 
2 años y en adultos muestran signos de in�amación sin 
atro�a de vellosidades intestinales que corresponden a un 
estadio Marsh 1 o 2 

La EC es una  enfermedad de base genética, aunque el 
modo de herencia es aún desconocido. Se estima que 
aproximadamente el 56% de las personas de la población 
tiene genética de riesgo para desarrollar la EC. La gené-
tica positiva no es obligada para el diagnóstico. No es 
una prueba diagnóstica por sí misma, sino que ayuda a 
complementaria para el diagnóstico en combinación con 
la clínica y el resto de las pruebas. La genética que pre-
dispone a la EC son dos heterodímeros del sistema HLA: 
el HLA-DQ2 y el HLA-DQ8, cada uno de ellos compuesto 
por dos alelos (dos mitades). El HLA-DQ2 lo porta casi el 
90% de los celíacos. El HLA-DQ8 aproximadamente un 5 
% de los celiacos. Al menos el  5% restante de celíacos 
tiene genética negativa, pues no presentan ni el heterodí-
mero DQ2, ni el DQ8, o solo tienen un alelo. Actualmente, 
se han encontrado más marcadores genéticos asociados a 
la enfermedad celíaca.

En casos dudosos, la prueba de�nitiva es la  respuesta a 
la dieta sin gluten. Para ello se debe  retirar el gluten de 
manera estricta y mantenida durante un tiempo mínimo de 
6 meses, preferiblemente 1 año y hay que valorar la evo-
lución de los signos y síntomas, así como los cambios en 

las analíticas. El intestino tarda una media de 2 a 5 años en 
recuperase completamente. La mejoría en los síntomas se 
suele notar en los primeros seis meses. Cuando no se pro-
duce mejoría de los síntomas la principal causa es la inges-
ta inadvertida de gluten, debida a las contaminaciones cru-
zadas en la preparación y manipulación de los alimentos, y 
al denominado “gluten oculto” en algunos productos que 
están mal etiquetados. Hay que tener en cuenta que unas 
simples trazas de harina son su�cientes para reactivar la 
enfermedad celíaca.

Entre los trastornos asociados a la EC destacan la Into-
lerancia a los azúcares (a la lactosa, a la fructosa y a la 
sacarosa); las alergias alimentarias, normalmente no IgE 
mediadas (alergia a las proteínas de la leche y al maíz); la 
disbiosis intestinal, la insu�ciencia pancreática exocrina, el 
sobrecrecimiento bacteriano y la colitis microscópica.

Hay que tener en cuenta al establecer el diagnostico di-
ferencial de la EC la sensibilidad al gluten no celíaca en 
los trastornos relacionados con el gluten, que la inciden-
cia es unas seis veces superior a la EC. En esta patología 
las pruebas para la EC y alergia al trigo son negativas; la 
dieta sin gluten estricta y mantenida permite la mejoría o 
desaparición de los síntomas (la dieta es la única prueba 
diagnóstica disponible). 
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   Resumen

Introducción:  Las intoxicaciones constituyen uno de los problemas más alarmantes observados en Ur-
gencias Pediátricas. El cambio en las rutinas producidas por el con�namiento ha podido 
provocar un cambio en las características epidemiológicas de las mismas tanto intencio-
nadas como involuntarias en el hogar. Este estudio valorará la tendencia de las intoxica-
ciones con respecto al año previo a pandemia y el año posterior. 

Material y métodos:  Estudio observacional retrospectivo de las intoxicaciones atendidas en un hospital tercia-
rio el año previo a pandemia y durante la misma, y la variedad de tóxicos, en la población 
pediátrica (hasta 14 años) con diagnóstico de intoxicación.

Resultados:  Durante el período prepandemia acudieron un total de urgencias de 26.063. En el periodo 
de pandemia descendieron a 14.732. Consultaron por intoxicaciones 0,28% en periodo 
prepandemia VS 0,60% en periodo pandémico. La causa más frecuente fue la intoxica-
ción por fármacos. Se observó un aumento de intoxicaciones estadísticamente signi�ca-
tivo por productos del hogar en menores de 5 años (12 casos periodo prepandemia y 19 
periodo pandémico). También se observó un aumento por etanol en mayores de 12 años 
(6 periodo prepandemia VS 9 periodo pandémico) sin ser estadísticamente signi�cativo. 
La mayoría fueron involuntarias (74,6% en periodo prepandemia vs 63,3% en periodo 
durante la pandemia), seguidas de las intoxicaciones con �nes lúdicos (16% en periodo 
prepandemia y 21,1% en periodo pandémico) y con �nes autolíticos (9,3% en periodo 
prepandemia vs 15,5% en periodo pandémico).

Conclusiones:  El con�namiento ha disminuido el número de consultas en urgencias con un aumento de 
consultas por intoxicaciones. La pandemia no ha cambiado los tipos de intoxicaciones, 
aunque se observaron ingestas por productos usados en pandemia como desinfectantes 
y productos caseros. Hubo un aumento por productos del hogar en menores de 5 años 
en las semanas de con�namiento por mayor tiempo de estancia en casa. Se observó un 
aumento de los casos de intoxicación por etanol durante periodo pandémico en adoles-
centes durante periodo inmediato de desescalada. En nuestro estudio no hubo aumento 
signi�cativo de intoxicaciones con �nes autolíticos. 

Palabras clave:  SARS-CoV-2, intoxicaciones, pandemia, urgencias. 

  Epidemiological changes in poisoning during the SARS-CoV-2 pandemic

Abstract

Introduction:  Poisonings are one of the most alarming problems in pediatrics emergencies. The change 
in the routines produced by the lockdown may have provoked a change in the epidemio-
logical characteristics of those ones both intentional and involuntary at home.  This study 
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will value the tendency of poisonings related to the year previous to the pandemic and the 
year after.

Material and methods: An observational retrospective study of the poisonings which have been treated in a tertiary 
hospital the year previous to the pandemic and during this one, and the variety of toxics in 
the paediatric population (up to 14) with a diagnosis of poisoning.  

Results:  During the pre-pandemic period (A) a total of 26.063 patients came to the emergency room. 
In the pandemic period (B) this fell up to 14.732.  0.28% consulted for poisoning in period 
A versus 0.60% in period B. The most common cause was drug poisoning. An increase 
of poisonings from household products was observed in children under 5 years of age, 12 
cases in period A and 19 in period B, and an increase from ethanol in children older than 12 
(6 in period A versus 9 in period B)  Most of them were involuntary (74.6% in period A versus 
63.3% in period B), followed by the poisonings for recreational purposes (16% in period 
A versus 21.1% in period B) and for autolytic purposes (9.3% in period A versus 15.5% in 
period B).

Conclusions:  The lockdown has reduced the number of consultations in the emergency room with an 
increase of consultations for poisonings. The pandemic has not changed the kind of poi-
sonings although intakes of products used in pandemic such as disinfectants and ho-
me-made products. There was an increase statistically signi�cant for household products 
in children under 5 during the lockdown weeks due to a longer stay at home. An increase 
in ethanol poisonings cases was observed during the pandemic period in teenagers and 
during the period immediately after the de-escalation but it was not statistically signi�cant. 
In our study there was not a signi�cant increase of poisonings with autolytic purposes.

Key words:  SARS-CoV-2, poisoning, pandemic, emergencies.

Introducción

Las intoxicaciones ocupan una de las primeras causas de 
morbilidad y se encuentran entre los diez primeros motivos 
de consulta de las salas de emergencia de los servicios de 
pediatría en los hospitales1. Han adquirido progresivamen-
te la condición de un problema de salud pública, particu-
larmente en el área de pediatría, dado que son causantes 
de hasta un 10% de todos los ingresos en la Unidad de 
Cuidados Intensivos Pediátricos, con tasas de mortalidad 
muy variables en los diferentes escenarios de atención y 
países2. 

Los niños están más expuestos a estos eventos, debido a 
que pasan la mayor parte del tiempo en el hogar, sin de-
jar de lado las ingestas voluntarias en los niños mayores y 
adolescentes, en los cuales debe siempre sospecharse el 
intento suicida. Estos hechos revelan que las intoxicacio-
nes han constituido y en la actualidad continúan siendo un 
problema frecuente de consulta en los servicios de emer-
gencia de nuestro medio3.  

Epidemiología

Dentro de las causas de muerte por lesión no intenciona-
da por accidente en la edad pediátrica las intoxicaciones 
suponen un 4%, más frecuente en los países con escasos 
recursos económicos. La distribución por sexo desde el 
punto de vista de mortalidad es similar, pero existe un dis-
creto predominio de varones. 

En Europa, las intoxicaciones son la quinta causa de muer-
te por lesión no intencionada. Cada año 3.000 niños entre 
0 y 14 años mueren por una intoxicación aguda. La ma-
yoría son no intencionadas y suceden en el entorno del 
domicilio4. 

Para ver las diferencias epidemiológicas y de tratamien-
to en distintos países del mundo se presentó en 2014 un 
estudio prospectivo multicéntrico internacional, basado 
en registros de niños tratados por intoxicación aguda en 
110 servicios de Urgencias Pediátricas en 20 países. Se 
recogió que de forma global los medicamentos suponen 
el 50% de las intoxicaciones, seguidos de productos del 
hogar (18%), y del etanol o drogas ilegales (9.7%). Se con-
cluyó que existen diferencias epidemiológicas y de trata-
miento relacionadas con las intoxicaciones en niños en 
diferentes países y regiones del mundo5. 

En un estudio prospectivo multicéntrico realizado por San-
tiago P et al6, se registraron el número de intoxicaciones 
recogidas en 55 centros de Urgencias Pediátricas desde 
2008 hasta 2017. Durante el período de estudio, regis-
traron 749.803 consultas en urgencias pediátricas, de las 
cuales 1.749 fueron por intoxicaciones (0,23%). Los tóxi-
cos más comúnmente involucrados fueron medicamentos 
terapéuticos (845, 48,3%), productos para el hogar (387, 
22,1%), etanol (168, 9,6%), cosméticos (88, 5%) y CO (73, 
4,2%). La distribución de estos grupos mostró diferencias 
relacionadas con el sexo, hábitos domésticos de almace-
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namiento de tóxicos, síntomas, manejo en urgencias y dis-
posición de los pacientes6.

Epidemiología en la pandemia

La pandemia del coronavirus SARS-CoV-2 ha causado es-
tragos a nivel mundial y ha cambiado la forma de vida de 
todas las personas alrededor del mundo.

La crisis del coronavirus está teniendo graves consecuen-
cias para la infancia: la saturación de los sistemas sani-
tarios, el con�namiento estricto, la parada de la actividad 
económica y el cierre de centros escolares han tenido un 
impacto directo sobre el bienestar de los niños y adoles-
centes, y sobre sus oportunidades de futuro. Los diversos 
informes que se han ido publicando en nuestro país ya po-
nen de relieve las consecuencias para la infancia: aumento 
de la pobreza infantil, problemas de salud física y mental 
y aumento de las desigualdades, tanto económicas como 
educativas7. 

Desde el punto de vista de las intoxicaciones, por una 
parte, el con�namiento conlleva que los niños pasen más 
tiempo en el hogar, lo que hace pensar que pueda haber 
un aumento de las intoxicaciones tanto por productos 
de limpieza del hogar como por fármacos, debido a una 
mayor accesibilidad a ellos. Además, las consecuencias 
psicológicas de dicho con�namiento en la población in-
fantil, también nos puede hacer pensar que pueda ha-
ber un aumento en las intoxicaciones intencionadas con 
ideas suicidas. 

Revisando la bibliografía, se han llevado a cabo algunos 
estudios que pretenden poner de mani�esto si existe al-
guna relación entre el número de intoxicaciones y el in-
crementado uso de productos de limpieza. En un estudio 
realizado en EEUU8 se evaluó si pudiera haber una po-
sible asociación entre las recomendaciones de limpieza 

de COVID-19 y la cantidad de exposiciones químicas. Se 
objetivó que el número diario de llamadas a los centros 
de intoxicaciones aumentó drásticamente a principios de 
marzo de 2020 por exposiciones tanto a productos de 
limpieza como a desinfectantes. El aumento en las llama-
das totales se observó en todos los grupos de edad; sin 
embargo, las exposiciones en niños de ≤5 años represen-
taron consistentemente un gran porcentaje del total de 
llamadas.

Material y método

Diseño del estudio

Estudio observacional retrospectivo de los episodios de in-
toxicación en la población pediátrica (hasta 14 años) aten-
didos en el Hospital Universitario Virgen Macarena antes y 
durante la pandemia por SARS-COV2, en el periodo com-
prendido entre marzo de 2019 a marzo de 2021.

Sujetos a estudio

Se seleccionaron a todos los pacientes pediátricos que �-
guraban con el diagnóstico de intoxicación en el registro 
de ingresos del Hospital Universitario Virgen Macarena, en 
el periodo comprendido desde el 14 de marzo de 2019 al 
13 de marzo de 2021.

Criterios de inclusión:

· Pacientes de 0 a 14 años ingresados con el diagnóstico 
de intoxicación aguda en el servicio de Urgencias Pediátri-
cas del Hospital Virgen Macarena de Sevilla.

· Pacientes con Historias clínicas con datos completos.

Criterios de exclusión:

· Historia clínica incompleta. 

· Intoxicaciones alimentarias.

Figura 1. Comparación del número total de urgencias en periodo prepandemia y pandemia por meses. 
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mediante “t” de Student para variables de distribución nor-
mal y la U de Mann-Whitney para el resto. 

Resultados

Durante el período prepandemia analizado (del 14/03/19 
al 13/03/20) acudieron a nuestro servicio un número total 
de urgencias de 26.063. En el periodo de pandemia ana-
lizado (del 14/03/20 al 13/03/21) descendieron el número 
de urgencias algo más de la mitad, acudiendo un total de 
14.732. En la �gura 1 comparamos el número total de ur-
gencias en ambos periodos. 

Las consultas por intoxicaciones no disminuyeron de for-
ma similar a la disminución del número total de urgencias; 
incluso se registró un aumento estadísticamente signi�ca-
tivo (p<0.05) de consultas por intoxicaciones con respecto 
al total de urgencias registradas en el periodo pandémico. 
Consultaron un número de 90 urgencias por intoxicacio-
nes en periodo pandémico y 75 en periodo prepandemia 
(0.60% en periodo pandémico VS 0.28% en periodo pre-
pandémico con respecto al total de urgencias) (�gura 2).

En las �guras 3 y 4 podemos observar las diferentes sus-
tancias tóxicas en los dos periodos, siendo más frecuente 
en ambos la intoxicación por fármacos, seguidos de pro-
ductos del hogar y etanol. 

Se recogieron el tipo de intoxicaciones por grupo de edad 
en ambos periodos, se observa que en menores de 5 años 
la causa más frecuente fue por fármacos y productos del 
hogar. Entre 6 y 11 años en periodo pandémico por pro-
ductos del hogar seguida de fármacos y en periodo pandé-
mico por fármacos. En adolescentes, en ambos periodos 
las causas más frecuentes fueron por etanol y fármacos 
(tablas 1 y 2).

En las tablas 3 y 4 desglosamos los tipos de fármacos y 
productos del hogar en cada periodo. Se observó un au-

Recogida de datos

Para cada paciente se recogieron las siguientes variables 
de la Historia clínica:

Datos epidemiológicos:

· Edad

· Sexo

· Fecha de intoxicación y hora

· Antecedentes personales de interés

En relación con la intoxicación:

· Sustancia tóxica

· Vía de administración del tóxico

· Ámbito

· Intencionalidad 

Análisis estadístico

La casuística se describe mediante frecuencias y porcen-
tajes para variables cualitativas y, en el caso de las varia-
bles cuantitativas,  como media (con intervalo de con�anza 
al 95%) o mediana con amplitud intercuartílica,  en función 
de su ajuste o no a una distribución normal (valorado me-
diante el test de Kolmogorov-Smirnov).

Se estrati�có a los pacientes en 3 grupos en función de la 
edad: menores o iguales a 5 años, de 6 a 11 años y de 12 
a 14 años.

Para valorar las posibles diferencias entre variables cuali-
tativas se utilizaron tablas de contingencia, valorando las 
posibles asociaciones entre ellas, mediante el test Chi cua-
drado o la prueba exacta de Fisher para tablas de 2x2. La 
comparación entre variables cuantitativas se llevó  a cabo 

Figura 2. Porcentaje de sustancias tóxicas con respecto al total de urgencias en ambos periodos.
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mento estadísticamente signi�cativo (p<0.05) de intoxica-
ción por productos del hogar en periodo pandémico con 
respecto al periodo precon�namiento. Este aumento se vio 
fundamentalmente en el grupo de menores de 5 años. 

No hubo diferencias estadísticamente signi�cativas en 
cuanto al tipo de intoxicación comparando los dos perio-
dos. Sin embargo, cabe destacar un caso de intoxicación 
por gel hidroalcohólico y dos casos por lejía diluida usada 
para desinfección de super�cies durante periodo pandé-
mico. También se observó un aumento de los casos de in-
toxicación por etanol durante periodo pandémico en niños 
>12 años. A pesar de que este aumento no fue estadís-
ticamente signi�cativo, hay que considerar que el 91.6% 
(11/12) ocurrieron durante periodo inmediato de desesca-
lada. Si agrupamos las intoxicaciones de etanol con las 
intoxicaciones por drogas de abuso y las mixtas (etanol 
más drogas), sí se obtuvo un aumento estadísticamente 
signi�cativo (p<0.05) de este consumo durante el periodo 
pandémico con respecto al periodo precon�namiento. De 
este grupo de intoxicaciones en el periodo pandémico, el 
95.2% ocurrieron a raíz de desescalada. 

En cuanto a la intencionalidad de las intoxicaciones, la ma-
yoría fueron involuntarias (74.6% en periodo prepandemia 
vs 63,3% en periodo pandémico), seguidas de las intoxi-
caciones con �nes lúdicos (16% en periodo prepandemia y 
21,1% en periodo pandémico) y, por último, con �nes auto-
líticos (9,3% en periodo prepandemia vs 15,5% en periodo 
durante la pandemia). Por tanto, hubo un aumento del por-

centaje de intoxicaciones con �nes autolíticos en periodo 
de pandemia, pero no estadísticamente signi�cativo.

Al desglosar la intencionalidad en los distintos tipos de in-
toxicación, se observó que, en ambos periodos, el 100% 
de las intoxicaciones por productos del hogar y por CO 
fueron involuntarias, mientras que las ingestas monome-
dicamentosas con intento autolítico, todas adolescentes, 
se incrementaron de un 12% en el periodo prepandemia 
a un 18% durante la pandemia; por el contrario, todas las 
ingestas polimedicamentosas que ocurrieron en el periodo 
pandémico fueron con �nes autolíticos, mientras que en 
el periodo prepandémico se produjo una ingesta acciden-
tal. La mayoría de las intoxicaciones por drogas tuvieron 
�nes lúdicos en ambos periodos, mientras que las intoxi-
caciones por etanol e intoxicaciones mixtas (alcohol+dro-
gas), fueron lúdicas en el 100% de los casos en el periodo 
prepandémico, frente a una intoxicación con �nes suicidas 
durante la pandemia (1 de 5).

En las 14 semanas de con�namiento (del 14 de marzo 2020 
hasta 21 junio) ocurrieron más intoxicaciones involuntarias 
de las esperadas (se acumularon 26 ingestas involuntarias, 
suponiendo un 45% del total de accidentes de todo el año 
pandémico siendo estos datos estadísticamente signi�ca-
tivos (p<0,01). Por el contrario, las intoxicaciones con �nes 
lúdicos ocurrieron mayoritariamente tras la fecha de deses-
calada (17 intoxicaciones con este �n frente a 2 durante el 
con�namiento, suponiendo uno 89,4%), con p<0,05. Hubo 
4 casos de intento de autolisis acumulados en semanas 

Tabla 1. Intoxicaciones recogidas por grupo de edad en periodo prepandemia.

Sustancias <5 años 6-11 años >12 años Total

Fármacos 32 (66,6%) 2 (28,5%) 6 (30%) 40

Productos hogar 12 (25%) 3 (42,8%) 0 (0%) 15

Etanol 0 (0%) 0 (0%) 6 (30%) 6

Monóxido de carbono 2 (4,1%) 1 (14,2%) 0 3

Drogas 2 (4,1%) 0 (0%) 3 (15%) 5

Mixtos: etanol+drogas 0 (0%) 0 (0%) 3 (15%) 3

Mixtos: polimedicamentosas 0 (0%) 1 (14,2%) 2 (10%) 3

Total 48 7 20 75

Tabla 2. Intoxicaciones recogidas por grupo de edad en periodo durante la pandemia.

Sustancias <5 años 6-11 años >12 años Total

Fármacos 33 (61%) 2 (50%) 8 (25%) 43

Productos hogar 19 (35%) 1 (25%) 0 (0%) 20

Etanol 0 (0%) 1 (25%) 9 (28%) 10

Monóxido de carbono 1 (2%) 0 (0%) 0 (0%) 1

Drogas 1 (2%) 0 (0%) 5 (15,6%) 6

Mixtos: etanol+drogas 0 (0%) 0 (0%) 5 (15,6%) 5

Mixtos: polimedicamentosas 0 (0%) 0 (0%) 5 (15,6%) 5

Total 54 4 32 90
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de con�namiento frente a 10 casos tras desescalada, sin 
diferencias signi�cativas.

Discusión

Hemos observado, al igual que ya han descrito otros cen-
tros de urgencias hospitalarias, un importante descenso del 
número de consultas a urgencias, cayendo casi a la mitad el 
total de urgencias desde el con�namiento. A pesar de este 
dato ya conocido, en el periodo de pandemia hemos obje-
tivado un aumento del número de consultas por intoxica-
ciones. Estos datos son cuanto menos relevantes, aunque 
pueden estar sesgados ya que las intoxicaciones suelen 
ser un motivo considerado por los familiares del menor lo 
su�cientemente importante como para consultar de forma 

urgente y a nivel hospitalario, a pesar del con�namiento, al 
contrario de lo que pueda pasar con otras patologías con-
sideradas más banales por los propios familiares. 

La intoxicación por fármacos sigue siendo la más frecuen-
te de todas las que acuden a hospital, seguido de las in-
toxicaciones por productos del hogar y las ingestas de 
etanol. Nuestros datos concuerdan con la literatura por lo 
que la pandemia no ha cambiado en general los tipos de 
intoxicación. 

A pesar de no haber cambios epidemiológicos en el tipo de 
intoxicaciones sí se vieron ingestas por productos usados 
en pandemia como desinfectantes tales como gel hidroal-
cohólico o lejía diluida. 

Figura 3. Sustancias tóxicas en periodo prepandemia.

Figura 4. Sustancias tóxicas en periodo pandémico.
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Es importante destacar que el con�namiento ha cambia-
do el ámbito de las intoxicaciones ocurridas en pediatría, 
con un porcentaje más elevado de traumas o accidentes 
domésticos que están sustituyendo lógicamente a los ac-
cidentes y traumatismos en ámbito escolar, deportivo, o 
incluso accidentes de trá�co. Este escenario ha sido pro-
picio para intoxicaciones debido al uso masivo de des-
infectantes y productos de hogar. En nuestra revisión se 
comprobó efectivamente un aumento de intoxicaciones 
por estos productos del hogar en niños menores de 5 años 
coincidiendo con lo publicado en la bibliografía8.

En cuanto a la temporalidad de las intoxicaciones y su 
intencionalidad a lo largo del periodo pandémico, hemos 
observado que en las 14 semanas de con�namiento ocu-

rrieron más intoxicaciones involuntarias de las esperadas 
siendo estos datos estadísticamente signi�cativos.

Con respecto al aumento detectado de los casos de in-
toxicación por etanol durante el periodo pandémico en los 
adolescentes, el 91% de ellos ocurrieron durante el perio-
do inmediato de desescalada. Además, la mayoría de las 
intoxicaciones con �nes lúdicos ocurrieron signi�cativa-
mente posterior a la fecha de desescalada y a raíz de la 
entrada en las nuevas fases de retorno a la vida social. 

La situación vivida en España y en el mundo con la pan-
demia es tan excepcional, que no existen aún respuestas 
concluyentes sobre cuál será la afectación psicológica 
de niños, niñas y adolescentes en el corto, medio y largo 
plazo. Los niños y adolescentes, durante el con�namiento 

Tabla 3. Tipos de fármacos y productos del hogar en periodo prepandemia desglosados.

Fármacos Productos hogar

Paracetamol 11 Lejía 4

Ibuprofeno 3 Amoniaco 2

Benzodiacepinas 4 Limpiacristales 1

Anticatarrales/antitusígenos 5 Fregasuelos 3

Metamizol 1 Detergente ropa 2

Amiodarona 1 Gel de baño 1

Antidepresivos 3 Abrillantador para lavavajillas 1

Desconocidos 2 Raticida 1

Levotiroxina 2

Antagonistas del calcio 2

Diuréticos 1

Metilfenidato 2

Antibióticos 3

Tabla 4. Tipos de fármacos y productos del hogar en periodo pandémico desglosados.

Fármacos Productos hogar

Paracetamol 12 Gel hidroalcohólico 1

Ibuprofeno 3 Lejía diluida 2

Metamizol 2 Bolitas de alcanfor 1

Benzodiacepinas 6 Sosa caústica 1

Anticatarrales/antitusígenos 4 Amoniaco 1

Anticoagulantes orales 2 Raticida 1

Betabloqueantes 2 Detergente ropa 3

Antagonistas de receptores de angiotensina II 2 Fregasuelos 1

Antagonistas del calcio 1 Lejía comercial 3

Levotiroxina 1 Quitaesmalte 1

Antiparkinsoniano 1 Plaguicida 1

Antidepresivos 2 Ambientador 2

Vitamina D 2 Lavavajillas 2

Desconocido 3
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han estado sometidos a cambios importantes en su rutina 
de vida familiar, educativa, de ocio, social, etc, y debemos 
ser conscientes del impacto emocional y psicológico que 
puede tener según la etapa del desarrollo del niño y según 
cómo haya vivido esa situación con su familia. 

Hay expertos que señalan que los niveles de estrés pos-
traumático son cuatro veces mayores en los niños que han 
pasado por una cuarentena, y que estos episodios pueden 
llegar a darse hasta tres años después9. 

En nuestro estudio se encontraron casos de ingesta de 
tóxicos con �nes autolíticos tanto en el periodo de con�-
namiento como en el de desescalada, pero su frecuencia 
no fue signi�cativamente superior al de periodo prepan-
démico.

Por tanto, este estudio podría ayudar a desarrollar estra-
tegias de salud a distintos niveles de atención sanitaria, 
comenzando por atención primaria; así como a distribuir 
los recursos sanitarios que sean necesarios para una 
atención integral óptima a estos pacientes. Sin embargo, 
necesitamos más estudios para conocer cómo ha podi-
do afectar la pandemia a la salud física y mental de los 
niños en general y en particular a la epidemiología de las 
intoxicaciones. 
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   Resumen

  El riñón en herradura (RH) es el tipo más común entre las anomalías congénitas de la 
fusión renal. En pediatría merece mayor evaluación porque está frecuentemente aso-
ciado con otras anomalías congénitas como el síndrome de Turner, el tumor de Wilms 
o el riñón displásico multiquístico.

  Presentamos cuatro pacientes con diagnóstico de riñón en herradura y anomalías 
vasculares detectadas en el estudio de imagen (angioTAC o angioRM). Como compli-
caciones, se registraron episodios de hematuria glomerular, riesgo litógeno, tensión 
arterial normal-alta y dolor abdominal recurrente. 

  Además de descartarse anomalías congénitas o patología sindrómica, es importante 
conocer  las malformaciones vasculares puesto que di�cultan la cirugía en la edad 
adulta.  

Palabras clave  Riñón en herradura, vascularización renal, enfermedades renales, anomalías congéni-
tas, pediatría. 

  Arteriovenous anomalies in the horseshoe kidney. Series of four cases and re-
view of the literature.

Abstract

  Horseshoe kidney (HK) is the most common type of congenital anomalies of renal fu-
sion. It deserves further evaluation in children because it is often associated with other 
congenital abnormalities (Turner Syndrome, Wilms’ tumour, multicystic dysplastic kid-
ney).

  We present four patients with the diagnosis of horseshoe kidney and vascular ano-
malies detected in the imaging study (CT-angiography or MRA). As complications, 
they presented glomerular hematuria, lithogenic risk, normal-high blood pressure and 
recurrent abdominal pain. 

  Congenital abnormalities, as well as the existence of associated syndromic pathology 
should be ruled out. It is important to establish renal vascular abnormalities since they 
present technical variations in aortic surgery in adults.

Key words  Fused kidney, renal circulation, kidney diseases, congenital abnormalities, pediatrics.

Introducción

El riñón en herradura (RH) es el tipo más común entre las 
anomalías congénitas de la fusión renal, encontrándose en 
un 0.25% de la población1. Su patología asociada supone 

un reto diagnóstico, y en un alto porcentaje (60-80%) el RH 

presenta anomalías vasculares que di�cultan la cirugía en 

caso de ser necesaria.

Presentamos cuatro pacientes seguidos en Nefrología Pe-

diátrica desde el año 2010 al 2020, con riñón en herradura 

y anomalías vasculares detectadas en el estudio de ima-
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gen (angioTAC o angioRM), cuyas características clínicas y 

diagnósticas se recogen en la Tabla 1. 

En el primer caso, el diagnóstico de RH se llevó a cabo 

con diez años de edad y de forma casual, en el estudio 

de extensión de una neuro�bromatosis tipo 1. Las pruebas 

complementarias fueron normales, salvo una imagen de 

duplicidad pielocalicial de pelvis renal izquierda, sin pro-

vocar complicaciones obstructivas ni aumento del riesgo 

litógeno.

En el segundo caso, el diagnóstico se realizó con siete 
años, tras episodio autolimitado de hematuria glomerular 
asintomática. En revisiones posteriores se volvió a detectar 
hematuria, pero en este caso no glomerular, y en la eco-
grafía se visualizó una imagen sugerente de litiasis renal, 
que desapareció en exploraciones sucesivas. Además, 
este paciente presentó cifras de tensión arterial (TA) eleva-
das, por lo que se realizó monitorización de TA ambulatoria 
(MAPA), siendo diagnosticado de TA normal-alta que fue 
controlada con medidas dietéticas.  Respecto al aporte 

Tabla 1. Descripción de las malformaciones vasculares del RH detectadas en los casos presentados.

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4

Eisendrath I    IV V I

AngioTC o 
AngioRM

Angio RM Angio TC (Imagen 1) Angio TC Angio RM

Aporte arterial RD
Dos arterias rena-
les derechas

Una arteria renal dere-
cha  y una arteria polar 
derecha que nace de la 
aorta.

Una arteria renal derecha
Una arteria renal 
derecha.

Aporte arterial RI
Una arteria renal  
izquierda

Una arteria renal iz-
quierda y una arteria 
polar que nace de la 
arteria iliaca común 
dcha.

Doble:
- Rama de pared  anterior de 
aorta. 
- Rama de arteria iliaca co-
mún izqda.

La arteria renal iz-
quierda no  identi-
�cada.
Aporte único a tra-
vés de arterias po-
lares

Drenaje venoso RD Normal Normal  
Dos venas desde hilio, que 
ascienden hasta cava, con-
�uyendo en vena renal 

Normal. 

Drenaje venoso RI Normal Normal 

Doble: Vena  inferior que 
desemboca en v. cava infe-
rior. Vena por con�uencia de 
3 ramas superiores, paralela 
a VCI y con�uye con ésta en 
VR.

Normal. 

RD: Riñón derecho, RI: riñón izquierdo, VCI: vena cava inferior, VR: vena renal

Figura 1. Angio TAC renal del paciente número 2.

Riñón izquierdo: Arteria renal de tipo polar que sale del margen lateral de la aorta y que irriga el polo inferior del riñón 
izquierdo dando tres ramas segmentarias, de las cuales dos irrigan el polo inferior y una se bifurca y va dirigida al istmo 
del riñón en herradura. Riñón derecho: arteria polar que sale de la arteria iliaca común derecha en su origen y se dirige 
hacia el polo inferior del riñón derecho.
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La localización más frecuente del RH es a nivel lumbar bajo, 
con el istmo situado entre la 3ª y 5ª vértebra lumbar, caudal 
a la arteria mesentérica inferior y anterior a los grandes va-
sos. Esta entidad muestra gran variación tanto en origen, 
número, y tamaño de las arterias renales, dependiendo de 
dónde terminara el ascenso durante el desarrollo5. En el 
63% de los casos existen 3 o más arterias renales con di-
ferente origen (aorta, ilíaca, mesentérica inferior, etc.), y ha-
bitualmente la irrigación del istmo depende de sus propios 
vasos6. Debido a la importancia quirúrgica de estas varia-
ciones, se han realizado clasi�caciones como la de Graves 
y Eisendrath7 (Tabla 2) que intentan simpli�car el patrón de 
vascularización, aunque la gama de posibles orígenes ar-
teriales es mucho mayor4. Además, el RH se acompaña 
frecuentemente de anomalías de la vena cava inferior (CIV 
doble, izquierda o preístmica). En cuanto a la vía urinaria, el 
sistema pielocalicial adquiere una disposición atípica, con 
la pelvis renal en posición anterior, la unión ureteropélvica 
en posición craneal, y el uréter cruzando la super�cie ante-
rior del istmo mientras desciende6.

Los pacientes con RH aislado pueden estar asintomáti-
cos, no siendo diagnosticados hasta la edad adulta. La 
presencia de RH en la población pediátrica merece ma-
yor evaluación porque está frecuentemente asociado con 
otras anomalías: el 78,9% de los fetos nacidos muertos 
con RH y el 28,5% de los niños con RH tienen otras ano-
malías congénitas asociadas o síndromes8 que incluyen 
alteraciones cromosómicas (síndrome de Turner, síndrome 
de Edwards), cardiopatías (como aneurisma de aorta)9 y 
mayor riesgo de aparición de tumores renales, siendo el de 
Wilms el más frecuente. Un niño con RH tiene el doble de 
riesgo de desarrollar un tumor de Wilms comparado con 
la población general, por lo que se aconseja realizar pro-
tocolos de detección precoz10. La incidencia de riñón dis-
plásico multiquístico afectando a uno de los dos lados del 
riñón en herradura también parece estar aumentada11. La 
anemia de Fanconi o la disqueratosis congénita son otras 
entidades que pueden presentar RH. Por otra parte, el RH 
se asocia con una mayor tasa de complicaciones renales 
en adultos, tales como litiasis renal12, hidronefrosis secun-
daria a estenosis pieloureteral, traumatismos, infecciones 
y tumores11,13. 

El diagnóstico de RH se suele realizar mediante ecografía3.  
Los pacientes con RH habitualmente están asintomáticos, 
por lo que su hallazgo no es indicación de cirugía. Ésta 
queda reservada sólo para pacientes con complicaciones, 

vascular, coexisten múltiples arterias renales originadas en 
la aorta, mesentéricas e ilíacas (Figura 1).  

En el tercer caso, el paciente fue derivado con 11 años por 
hallazgo de RH en estudio de dolor abdominal recurrente. 
Se objetivó un descenso de la 25-OH Vit D de 15.9 ng/ml 
(insu�ciencia : 10 – 30), una ferritina de 13.6 ng/mL (valores 
normales 22.0 - 322.0) e hipocitraturia con índice citrato/
creatinina orina de 127.19 mg/g (valores normales > 400 
mg/g)  que se trató con calcifediol, ferroterapia, citrato po-
tásico, y medidas de hidratación destinadas a incrementar 
la diuresis, con buena evolución y controles posteriores en 
rango de normalidad . Permaneció posteriormente asinto-
mático y sin dolor abdominal.

El cuarto caso fue dirigido a consultas externas tras sos-
pecha diagnóstica prenatal, con seguimiento posterior nor-
mal y pruebas complementarias sin hallazgos, sin precisar 
otras medidas terapeúticas.

En todos los casos la tasa de �ltrado glomerular estima-
da por fórmula de Schwartz fue normal. En cuanto a las 
pruebas de imagen, se realizó ecografía y tras la sospecha 
diagnóstica, angio-TAC o angio-RNM (tabla 1). También se 
realizó despistaje de patología asociada tanto a nivel de 
aparato urinario - mediante cistouretrografía miccional se-
riada (CUMS) - como a nivel sistémico, incluyendo estudio 
radiológico de columna, despistaje de patología cardíaca 
mediante ecocardiografía y despistaje de patología tumoral.

Discusión

El riñón en herradura consiste en dos masas renales unidas 
por un istmo de parénquima renal en el 80 % de los ca-
sos o mediante una banda �brosa en el 20% restante2. La 
fusión por los polos inferiores es la más frecuente, obser-
vándose en el 95% de los casos, y si están fusionados por 
ambos polos toma la denominación de riñón anular3. Su 
incidencia se sitúa en torno al 0,25%, variando esta cifra 
entre el 0,15 y el 0,33%, lo que corresponde a 1 de cada 
400 personas. El RH fue descrito inicialmente como ha-
llazgos de necropsia por Carpí (1522) y más detallado, por 
Morganien (1820)2 y se caracteriza por presentar anomalías 
a tres niveles fundamentalmente: posición renal, rotación y 
aporte vascular4.

Varios factores etiológicos pueden contribuir al desarrollo 
del riñón en herradura, incluyendo: el ambiente intrauterino, 
predisposición genética/cromosómica y factores estructu-
rales que afecten al desarrollo y migración de los riñones4. 

Tabla 2. Clasi�cación del aporte sanguíneo arterial en el riñón en herradura de Eisendrath et al

Tipo Descripción Frecuencia

Tipo I Una arteria a cada lado del riñón. 15%

Tipo II Una arteria a cada lado del riñón y una rama aórtica que irriga el istmo. 30%

Tipo III Dos arterias renales a cada lado del riñón y una rama aórtica que irriga el istmo. 15%

Tipo IV
Dos arterias renales a cada lado del riñón, con una o más que nacen de las arterias 
iliacas, incluyendo una rama para el istmo.

15%

Tipo V Múltiples arterias renales que nacen de la aorta, arterias mesentéricas y arterias iliacas. 20%
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siendo la hidronefrosis secundaria a litiasis y la obstrucción 
en la unión ureteropiélica las que más frecuentemente la 
precisan14. El porcentaje elevado en la formación de cál-
culos es secundario a infección y al pobre drenaje desde 
la pelvis renal.

Cuando es necesaria la cirugía, resulta indispensable hacer 
una plani�cación lo más detallada posible6, siendo de gran 
utilidad el angioTAC y la arteriografía, ya que como hemos 
visto las anomalías existentes en la vascularización arterial 
son muy diversas4. 

Como conclusión, ante un paciente con RH se deben des-
cartar otras anomalías y síndromes asociados y es útil co-
nocer las malformaciones arteriovenosas, dado que supo-
nen un desafío técnico en la cirugía en aquellos pacientes 
que la precisen. 
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   Resumen

Introducción:  La bronquitis bacteriana persistente (BBP) es la principal causa de tos húmeda de más de 
4 semanas de duración. Su diagnóstico de�nitivo es microbiológico y el tratamiento con-
siste en un ciclo de antibioterapia prolongado entre dos y cuatro semanas de duración.

Material y métodos:   El objetivo de esta comunicación es analizar, a través de un estudio observacional retros-
pectivo descriptivo unicéntrico, las características de los pacientes diagnosticados de 
BBP en la sección de neumología pediátrica de nuestro servicio desde el 2017 al 2020. 
Para ello se analizaron las historias clínicas de menores de 14 años con diagnóstico 
de BBP. Se recogieron edad, sexo, sintomatología y tratamiento de base que habían 
recibido los pacientes antes del diagnóstico, hallazgos encontrados en la tomografía 
axial computerizada de alta resolución (TACAR), microorganismos aislados en el LBA y 
resistencias de los mismos, antibiótico recibido tras el diagnóstico de en la unidad de 
Neumología pediátrica, número de ciclos realizados y evolución. 

Resultados:   La N fue de 24 pacientes, predominantemente varones menores de 5 años. El 71% de los 
pacientes fueron derivados por bronquitis de repetición con mal control de los síntomas, 
realizando más de la mitad tratamiento con dos fármacos inhalados. Solo uno de estos 
pacientes había recibido tratamiento con azitromicina. Solo el 13% fue derivado por tos 
húmeda crónica y ninguno de estos pacientes había realizado tratamiento antibiótico. El 
principal microorganismo aislado en el LBA fue H. in�uenzae (52%). Solo se detectaron 
resistencias antibióticas en tres pacientes; en dos de ellos se aisló en el LBA H. in�uen-
zae resistente a amoxicilina-clavulánico,  y en un tercer paciente se aislaron tres gérme-
nes, siendo el  S. pneumoniae resistente a derivados de las penicilinas y cefalosporinas. 
Ninguno de estos tres pacientes había realizado tratamiento previo con macrólidos. La 
mayoría de los pacientes a los que se les realizó el TACAR, este fue normal, objetiván-
dose bronquiectasias en sólo un paciente, el 4%. El 75% recibió un ciclo de amoxicilina/
clavulánico de 3 semanas de duración con desaparición de los síntomas sin presentar 
recidivas durante un periodo de seguimiento comprendido entre 1 y 2 años. 

Conclusiones:  La mayoría de nuestros pacientes fueron menores de 5 años con bronquitis de repetición 
y un TACAR normal, infectados por H. in�uenzae. Solo en un 12.5% se detectaron mi-
croorganismos resistentes a amoxicilina-clavulánico. Generalmente presentaron buena 
respuesta a un ciclo único de amoxicilina-clavulánico de 3 semanas de duración. La 
mayoría de estos datos respaldan la evidencia descrita en la literatura siendo necesario 
estudios de tamaño muestral más grande y multicéntricos donde se analicen con más 
profundidad las características de las resistencias antibióticas correlacionándolas con el 
consumo previo de antibióticos.  

Presentado como póster en el II congreso digital de la AEP celebrado del 3 al 5 de junio de 2021.
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Palabras claves:   Bronquitis crónica, pediatría, tos.

  Persistent bacterial bronchitis through a series of cases in a third level hospital.

Abstract

Introduction:   Persistent bacterial bronchitis (PBB) is the leading cause of wet cough lasting more tan 4 
weeks. Its de�nitive diagnosis is microbiological and the treatment consists of a two-week 
cycle of  antibiotic therapy.

Material and methods: The objective of this communication is to analyze, through a descriptiv eobservational 
study, the characteristics of patients diagnosed with PBB in the pediatric pulmonology 
section of our service from 2017 to 2020. For this purpose, the medical records of children 
under14 years diagnosed with BBP were analyzed. They were recorded age,sex, symp-
tomatology and basic treatment. They were also recorded there sults found in HRCT, mi-
croorganisms isolated en BAL, antibiotictaken ,aswell as the number of cycles performed 
and its evolution.

Results:   The N was 24 patients, predominantly males under 5 years of age. 71% of the patients 
were referred for recurrent bronchitis, more of them half receiving treatment witht woinha-
led drugs; only 13% were referred for chronic wet cough. The main microorganism isolated 
in the BAL was H.In�uenzae. Most of the patients who under went HRCT were normal, with 
bronchiectas is being observed in 4%, and 75% received a cycle of amoxicillin-clavulana-
te with disappearance of symptoms.

Conclusions:   Most of our patients were children under 5 years of age with recurrent bronchitis and 
anormal HRCT infected with H. In�uenzae. They generally presented a good response to 
a single three- week cycle of amoxicillin-clavulanicacid  lasting 4 weeks. All these data 
support the evidence described in the literature.

Key words:  Chronic bronchitis, pediactrics, cough.

La tos crónica es un síntoma muy frecuente; se de�ne 
como aquella que dura más de 4 semanas y puede ser 
húmeda o seca. En algunas series descritas con un abor-
daje adecuado se puede identi�car su causa en hasta un 
80% de los casos. Su etiología es heterogénea, incluyen-
do causas pulmonares, entre las cuales siempre se debe 
preguntar por episodios de atragantamiento, y causas ex-
trapulmonares como re�ujo gastroesofágico, rinosinusitis, 
cardiopatías o tos de origen psicógeno1-4.

Las causas más frecuentes de tos crónica son el asma, la 
bronquitis bacteriana persistente y la tos posterior a una 
infección1,4. 

La bronquitis bacteriana persistente (BBP) se de�ne como 
aquella tos húmeda que dura más de 4 semanas, en la que 
tras realizar un estudio completo se aisla algún microor-
ganismo bacteriano en el lavado broncoalveolar con un 
recuente mayor de 104 unidades formadoras de colonias 
(UFC). Algunos autores también tienen en cuenta un crite-
rio clínico, de�niéndola como aquella tos húmeda de más 
de 4 semanas que desparece tras un ciclo de antibiotera-
pia, generalmente amoxicilina- clavulánico, durante míni-
mo 2 semanas5,6.

Algunos autores estiman que la BBP equivale al 40% de 
los casos de tos crónica en la consulta de atención pri-
maria1,2,aunque el mejor conocimiento de dicha patología, 
diagnóstico y tratamiento en ese nivel sanitario contribuirá 

decisivamente a clari�car su incidencia. En cuanto a su �-
siopatología se postula que puede ser secundaria a una al-
teración mucociliar, la cual favorece la creación de un nicho 
apropiado para que las bacterias formen bio�lms, dando 
lugar a un estado in�amatorio crónico5-7. 

Los gérmenes más frecuentes recogidos en las series pu-
blicadas en nuestro medio causante de este cuadro son H. 
in�uenzae, S. pneumonie y M. catharralis8. Si esta infección 
no se erradica el daño que se produce en el epitelio pul-
monar podría ser mayor evolucionando a una enfermedad 
supurativa bronquial y en ocasiones, con formación pos-
terior de bronquiectasias, dichas patologías pueden mani-
festarse con afectación del estado general, fallo de medro 
y neumonías de repetición5,9,10.

El tratamiento de elección es un ciclo de antibiótico con 
una duración de 2 a 4 semanas, siendo el antibiótico más 
utilizado la amoxicilina-clavulánico, aunque también se 
pueden usar otros como el trimetropin-sulfametoxazol o 
las cefalosporinas de tercera generación8,11. Según las últi-
mas actualizaciones en la literatura el uso de macrólidos es 
controvertido por las resistencias crecientes a los mismos5.

El objetivo de nuestro estudio es analizar, a través de un 
estudio observacional descriptivo unicéntrico (serie de ca-
sos), las características de los pacientes diagnosticados 
de bronquitis bacteriana persistente desde el 2017 hasta el 
2020 en nuestro servicio. 
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Material y métodos

Se analizaron las historias clínicas e informes de �brobron-
coscopia de todos los pacientes menores de 14 años diag-
nosticados de bronquitis bacteriana persistente entre los 
años 2017 y 2020. Los datos analizados son: edad y sexo, 
cuadro por el que fueron derivados tanto desde atención 
primaria como desde atención especializada, tratamien-
tos previos al diagnóstico incluyendo si habían recibido o 
no azitromicina, hallazgos encontrados en la pruebas de 
imagen (TACAR), microorganismos aislados en el lavado 
broncoalveolar con un crecimiento superior a 104 UFC, an-
tibiótico recibido tras el diagnóstico, así como el número 
de ciclos realizados, y evolución posterior. 

También se han analizado otros datos como la distribución 
de gérmenes según la edad, resistencias antibióticas, así 
como el consumo previo de macrólidos. 

Resultados

El tamaño muestral (N) fue de 24 pacientes, siendo des-
cartados dos pacientes por faltar algunos datos clínicos 
para incluirlos en el estudio. El 71% de los pacientes eran 
varones y el 29% mujeres. En cuanto a la edad el 33% 
eran menores de 1 año, el 37% tenía entre 1 y 2 años, el 
17% entre los 3 y 5 años, y tan solo el 13% se situaba por 
encima de los 5 años (Figuras 1 y 2). 

Figura1.  Edad de los pacientes de la muestra.

Figura 2. Sexo de los pacientes de la muestra. M: mujer. V: 
Varón

El 71% de los pacientes fueron derivados por bronquitis de 
repetición y solo el 13% por tos húmeda crónica (Figura 3). 
En el momento del diagnóstico el 62% realizaba tratamien-
to con dos fármacos, generalmente la asociación de un 
corticoide y montelukast, sumándose un broncodilatador 
de larga duración en el 13 % de los casos. Solo un 4% 
de la muestra, equivalente a un paciente, había recibido 
un ciclo de azitromicina previó al diagnóstico. Un 8% no 
había recibido ningún tipo de tratamiento en el momento 
del diagnóstico (Figura 4).

Figura 3. Presentación clínica al diagnóstico.

Figura 4. Tratamientos de base.

A todos los pacientes se les realizó LBA, siendo los mi-
croorganismos aislados en la mitad de los casos H. in-
�uenzae seguido de Moraxella (24%) y Pneumococo (21%) 
(Figura 5). 

En cuanto a las características del paciente que había re-
cibido un ciclo de azitromicina, era menor de 2 años y ha-
bía sido derivado a nuestras consultas por episodios de 
broncoespamos de repetición con mal control a pesar de 
tratamiento con corticoides inhalados combinados con 
montelukast y broncodilatadores de acción larga. En su 
LBA se aisló H. in�uenzae sensible a todos los beta- lac-
támicos, exceptuando amoxicilina; por lo que recibió tra-
tamiento con amoxicilina-clavulánico con buena evolución 
del cuadro. 

En un paciente con edad comprendida entre 3 y 5 años, se 
aislaron tres gérmenes  en el LBA, Moraxella, H. in�uenzae 
y S. pneumoniae, siendo este último resistente a amoxicili-
na,  amoxicilina-clavulánico y a cefalosporinas. 

Al 42% de los pacientes de la muestra no se les realizó 
TACAR, el 29%presentó un TACAR normal, el 25% tenía 
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riodo de seguimiento comprendido entre 1-2 años tras el 
diagnóstico. El 17% restante, con edades superiores a los 
2 años, aunque mejoraron los síntomas no llegaron a des-
aparecer por completo con presentación de episodios de 
broncoespasmos precipitados por procesos virales inter-
currentes (Figura 8). 

Figura 7. Antibiótico recibido.

Figura 8. Evolución posterior.

Discusión

La tos crónica se de�ne como aquella tos de más de 4 
semanas de duración. Es una entidad muy frecuente en la 
población pediátrica, sin embargo, la verdadera prevalen-
cia de esta afección sigue siendo difícil de determinar12.

Para su manejo en la práctica clínica diaria se utilizan al-
goritmos validados por la evidencia cientí�ca actual. Estos 
algoritmos o protocolos de trabajo establecen que se debe 
de realizar una evaluación sistemática de la tos buscando 
indicadores que ayuden a de�nir las características de la 
misma para iniciar un tratamiento dirigido a la causa sub-
yacente. 

La de�nición de estas características e indicadores es 
una tarea difícil, ya que depende del entorno, la historia 
del cuidador principal y de la experiencia clínica de cada 
profesional. Otra labor complicada es la de�nición de los 
criterios de resolución de la tos para establecer el éxito 
de un tratamiento13. En nuestro caso consideramos evolu-
ción favorable a la completa desaparición de síntomas, o 
aunque el paciente no esté completamente asintomático, 

cambios in�amatorios inespecí�cos y sólo un paciente 
bronquiectasias (Figura 6). 

Figura 5. Microorganismos aislados en el LBA.

Figura 6. Resultados de TACAR.

En nuestro centro se realizó TACAR a todos los casos de-
rivados con neumonías de repetición y bronquitis de repe-
tición con mal control a pesar de la combinación de uno o 
dos fármacos. Hubo casos en los cuales, aunque se so-
licitaron ambas pruebas (TACAR y �brobroncoscopia), se 
realizó antes la �brobroncoscopia dándonos el diagnóstico 
de BBP pudiendo comenzar tratamiento antibiótico con la 
mejoría signi�cativa de los síntomas. En estos casos, dado 
la favorable evolución, se decidió suspender la prueba de 
imagen. 

Respecto al tratamiento, el 75% recibió un ciclo de 3 se-
manas de amoxicilina-clavulánico. En el antibiograma de 
dos pacientes, se detectaron resistencias a amoxicili-
na-clavulánico por lo que fueron tratados con una cefalos-
porina de tercera generación y cipro�oxacino. En un tercer 
paciente se detectaron resistencias a amoxicilina-clavulá-
nico y a cefalosporinas, por lo que fue tratado con  trime-
tropin-sulfametoxazol (Figura 7). 

El 83% de los casos evolucionaron favorablemente. Con-
sideramos evolución favorable a la desaparición completa 
de los síntomas o, aunque el paciente no esté completa-
mente asintomático, presente algún episodio puntual de 
broncoespasmo manejado ambulatoriamente tras un pe-
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la presencia de algún episodio puntual de broncoespasmo 
leve manejado ambulatoriamente.

Una de las principales características que debemos de de-
�nir con la anamnesis y la exploración física es si la tos 
es húmeda o seca. Dentro de las causas de tos crónica 
húmeda está la bronquitis bacteriana persistente (BBP), 
enfermedad causada por la infección crónica de las vías 
aéreas conductoras. Puede ser secundaria a una altera-
ción mucociliar que favorece la creación de un nicho para 
que las bacterias formen bio�lms, como ocurre tambiénen 
la �brosis quística o inmunode�ciencias. La BBP ha per-
manecido durante mucho tiempo como una entidad poco 
conocida diagnosticándose erróneamente como asma. En 
los últimos años ha habido una relativa explosión de publi-
caciones relacionadas con esta enfermedad12-14.

Por lo general, los niños con BBP son pequeños, la ma-
yoría de los estudios describen niños menores de 6 años, 
aunque los síntomas pueden comenzar en cualquier mo-
mento, incluso en la edad adulta. El diagnóstico de la BBP 
es complicado, ya que la historia inicial dada por los padres 
puede parecer típica del asma, con tos nocturna, di�cultad 
para respirar con el ejercicio, y exacerbaciones con infec-
ciones del tracto respiratorio superior, con la peculiaridad 
de que los niños afectados tienen una tos húmeda per-
sistente, a diferencia de la tos seca nocturna del asma12; 
aunque no tienen porque ser excluyentes , por ejemplo en 
nuestra serie,  la mayoría de los pacientes diagnosticados 
de bronquitis bacteriana persistente eran varones menores 
de 5 años, que fueron derivados por bronquitis crónica con 
mal control a pesar de intentar optimizar el tratamiento de 
mantenimiento, llegando en algunos casos a tener hasta 
tres fármacos. 

Solo un paciente había recibido tratamiento antibiótico con 
un macrólido antes de su diagnóstico. Solo en el 13% de 
los pacientes constaba como motivo de derivación tos hú-
meda de más de 4 semanas de duración, y ninguno de 
ellos había recibido antibióticos previos por este motivo. 
Este número de pacientes fue más bajo del que esperába-
mos tras revisar la literatura.

En cuanto a la realización de las pruebas complementa-
rias, siguiendo el algoritmo de tos crónica, se solicitará en 
primer lugar una radiografía de tórax, la cual a menudo 
es normal. A veces puede tener solo anomalías menores 
inespecí�cas, como engrosamiento de la pared peribron-
quial. También se solicitará un Mantoux y una espirometría, 
cuando la realización de esta sea posible15,16.

En nuestra casuística todos los pacientes de la muestra 
tenían una radiografía de tórax normal. Al 42 % de los ni-
ños no se les realizó un TACAR, y de los pacientes a los 
que se les realizó, en la mayoría fue normal, objetivándose 
bronquiectasias en un caso. 

Es importante reseñar que la BBP debe de sospecharse en 
niños con tos crónica húmeda con ausencia de síntomas 
o signos de otras causas de tos húmeda o productiva una 

vez que las pruebas complementarias del primer escalón 
hayan sido normales 16.

Ante la sospecha clínica de BBP se puede iniciar trata-
miento con un ciclo largo de antibiótico de 2 semanas de 
duración con amoxicilina-clavulánico. En nuestro centro se 
realiza un ciclo con una duración inicial de tres semanas 
con control evolutivo. En nuestra muestra la duración de 
todos los ciclos de antibiótico fue de tres  semanas con 
buena adherencia al tratamiento; aquellos que recibieron 
más de un ciclo fueron porque tras una mejoría inicial al 
�nalizar el ciclo de tres semanas de duración volvieron a 
presentar en un corto intervalo de tiempo  empeoramiento 
de la sintomatología.

 Si En caso de antecedente a reacción a la Penicilina me-
diada por IgE se puede usar trimetoprim-sulfametoxa-
zol12,16 . El tratamiento es un componente importante del 
proceso de diagnóstico, ya que la mejoría inequívoca tras 
su realización ayuda en una primera instancia a con�rmar 
el diagnóstico presuntivo12.

En el caso de una tos húmeda que no haya mejorado tras 
la realización de dos o tres ciclos largos de antibiótico las 
guías de práctica clínica recomiendan derivar a un centro 
especializado para realizar las pruebas complementarias 
pertinentes (TACAR), �brobroncoscopia �exible, estudios 
de inmunidad) que determinen si existe una enfermedad 
pulmonar subyacente como las bronquiectasias14,17.

La prueba complementaria de�nitiva, aunque invasiva, es 
la �brobroncoscopia con lavado broncoalveolar, que se 
reserva para aquellos pacientes con persistencia de los 
síntomas o recaídas, ya que la presencia subyacente de 
una variante leve de la �brosis quística o una inmunode�-
ciencia, es poco común, por lo que se puede tratar a los 
pacientes antes de proceder a la realización de �brobron-
coscopia y de estudios de inmunidad. En los casos en que 
existan características preocupantes podemos proceder 
directamente a la realización de una �brobroncoscopia, 
pero esto está in�uenciado por la gravedad y el tipo de 
síntomas acompañantes, por ejemplo episodios de bron-
coespasmos de repetición con mal control a pesar de opti-
mización de tratamiento de mantenimiento, neumonías de 
repetición que hayan precisado en algún momento ingreso 
hospitalario,  laringitis de repetición en edades atípicas y 
estancamiento ponderoestatural12.

En aquellos niños donde se ha evidenciado mediante �bro-
broncoscopia la existencia de microorganismos en el lava-
do broncoalveolar se recomiendan que se use el término 
de bronquitis bacteriana persistente de base microbiológi-
ca. En estos casos las guías de práctica clínica recomien-
dan iniciar tratamiento con un ciclo de antibiótico guiado 
por antibiograma de 3 a 4 semanas de duración18,19.

En todos nuestros  pacientes la duración de cada ciclo de 
antibiótico fue de 3 semanas. En la mayoría solo fue nece-
sario un ciclo de amoxicilina-clavulánico a 80 mg/kg/día 
desapareciendo por completo la sintomatología. 
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En cuanto a los microorganismos causantes de esta enti-
dad la Sociedad Respiratoria Europea concluyó, tras una 
revisión sistemática detallada de la bibliografía, que los mi-
croorganismos más frecuente son H. in�uenzae, S. pneu-
moniae y M. catharralis16.

Tras realizar estudio completo de tos crónica incluyendo 
�brobroncoscopia se objetivó que el principal microorga-
nismo aislado en el LBA fue H. in�uenzae, seguido de S. 
pneumonie y M. catharralis. 

En cuanto al uso de macrólidos, las últimas revisiones sis-
temáticas aclaran que su papel en la BBP aún no está bien 
de�nido. Esto es especialmente importante en el contexto 
de la crisis mundial de resistencia a los antibióticos que 
estamos viviendo, ya que los macrólidos alteran el micro-
bioma residente del huésped y proporcionan una fuerte 
presión de selección para el antibiótico, lo que lleva a un 
aumento de los costos del tratamiento y el riesgo de fraca-
so del tratamiento16,20.  En nuestra muestra solo un pacien-
te recibió un macrólido antes del diagnóstico de BBP, no 
presentando resistencias antibióticas  el microorganismo 
aislado en su LBA. 

En cuanto a la evolución, consideramos buena evolución 
a la desaparición completa de los episodios de broncoes-
pasmo, laringitis, neumonías y tos húmeda o presencia 
de algún episodio aislado de broncoespasmo leve en el 
seguimiento posterior; mientras que dentro del grupo que 
catalogamos con una mala evolución estarían aquellos 
pacientes que presentaron una discreta mejoría o persis-
tencia de los síntomas a pesar de haber recibido trata-
miento antibiótico, en algunos casos más de un ciclo, en-
tre uno y dos años tras el diagnóstico. Algunos de estos 
pacientes con una mala evolución corresponden a los que 
presentaban bronquiectasias y cambios in�amatorios en 
el TACAR. 

Como conclusión podemos decir que, tras analizar todos 
los datos, comprobamos que la mayoría de las característi-
cas de los pacientes de nuestro estudio coincidían con los 
hallazgos descritos en la literatura. Tenemos que interpre-
tar estos resultados con cautela debido a las limitaciones 
de nuestro estudio como son el pequeño tamaño muestral 
y tratarse de un estudio unicéntrico, por lo que  sugerimos 
la realización de nuevos estudios, a ser posible multicén-
tricos para rea�rmar estos datos y tener más conocimiento 
de la distribución de microorganismos causantes de este 
cuadro y la resistencias antibióticas presentes en los mis-
mos relacionándolo con la exposición previa a antibióticos, 
incluyendo además de macrólidos otros antibióticos.
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   Resumen

Introducción:  Las enfermedades mitocondriales son enfermedades raras con una alta morbimortalidad. 
Es necesario conocer las características fenotípicas y genotípicas para hacer diagnósticos 
precoces.

Pacientes y Métodos: Es un estudio observacional y retrospectivo en 41 niños con enfermedad mitocondrial. Se 
analizaron variables relacionadas con el desarrollo de la enfermedad, principales órganos 
afectados y desenlace; datos analíticos característicos, la actividad de los complejos de la 
cadena respiratoria mitocondrial y estudios genéticos.

Resultados:  Se observó que un 45% de pacientes presentó a lo largo de la historia de la enfermedad 
afectación de los sistemas nerviosos central y periférico. En un 98% de los casos, la en-
fermedad fue progresiva y en un 51,2% derivó en exitus principalmente por insu�ciencia 
respiratoria. Los signos clínicos más frecuentes en la presentación fueron retraso en el de-
sarrollo psicomotor e hipotonía. El estudio etiológico comprendió: estudio metabólico y de 
afectación de los diferentes órganos y sistemas, el estudio anatomopatológico mediante 
biopsia muscular, de la actividad de los complejos de la cadena respiratoria mitocondrial y 
estudio genético, De los pacientes de esta muestra a los que se realizó estudio genético, 
un 46% presentaron mutaciones y un 8% depleción del DNA mitocondrial, que se asocia-
ron a sus fenotipos.

Conclusiones:  Las enfermedades mitocondriales deben ser sospechadas ante cuadros de encefalomio-
patía progresivos con/sin afectación multisistémica para luego establecer el diagnóstico 
mediante estudios genéticos que ayuden a conocer mejor estas enfermedades, y permitan 
clasi�car a los pacientes en base a una relación genotipo-fenotipo para establecer consejo 
genético.

Palabras clave:  Encefalomiopatía, cadena respiratoria, enfermedad mitocondrial, acidosis láctica, hipoto-
nía.

  Clinical spectrum of mitochondrial diseases. Approach to genetic diagnosis. 

Abstract

Introduction:  Mithochondrial diseases are rare diseases that cause high rates of morbidity and mortality. 
It is necessary to determine the relation between genotypic and phenotypic characteristics 
to make a precocious diagnosis.

Patients and Methods: An observational and retrospective study was realized with a sample of 41 children affec-
ted by a mitochondrial disease. Medical and analytical records have been reviewed inclu-
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ding information related to the development of the disease, principal affected organs and 
outcome, characteristic analytical data, anatomopathological results from the muscle study 
and those related to the respiratory chain complexes activity and genetic data.

Results:  It was observed that 45% of patients experienced an affection in central nervous and mus-
cular systems. In a 98% of cases, the disease was progressive and led to the death in 
51,2% of children, mainly with respiratory failure. The most frequent clinical features were 
delayed psychomotor development and hypotonia. The etiological study included: metabo-
lic study and involvement of different organs, anatomopathological study from the muscle 
biopsy, respiratory chain complexes activity measurement, and genetic mutations.  In this 
sample, those who have a genetic study, 46% had genetic mutations and 8% mitochondrial 
DNA deletions, that were associated with their phenotypes.

Discussion:  Mitochondrial disorders should be suspected any time in patients with progressive en-
cephalomyopathy with/without involvement of different organs in order to establish the 
diagnosis by genetic study that help us to understand these rare disorders and allow us to 
classify patients basing on a genotype-phenotype relationship and to do a genetic advice.

Key words:  Encephalomyopathy, respiratory chain, mitochondrial disease, lactic acidosis, hypotonia.

Introducción

Las enfermedades mitocondriales son un grupo hetero-

géneo de enfermedades progresivas, multisistémicas de 

origen genético que causan una función anormal de las 

mitocondrias de las células afectadas1–4. Las mitocondrias 

son orgánulos celulares cuya misión más importante es la 

provisión de energía en forma de adenosín trifosfato (ATP), 

a través de diferentes rutas metabólicas5,6. Aunque eran 

consideradas enfermedades raras, la evidencia sugiere 

que son relativamente frecuentes en su conjunto, afectan-

do a 1 de cada 5000 personas1,2,5,7,8. El curso de la enfer-

medad varía enormemente de un paciente a otro depen-

diendo del tipo de mutación y del grado de afectación de 

los diferentes órganos implicados según la misma1,3. Esto 

hace que actualmente el pronóstico de estas enfermeda-

des sea aún impredecible. La herencia de estas enferme-

dades depende de alteraciones en el DNA mitocondrial y 

nuclear. Las mutaciones en genes nucleares son respon-

sables de la mayoría de los casos de inicio en la infancia, 

siendo entonces la herencia autosómica recesiva o ligada 

al X, y permitiendo el consejo genético1,7–11. 

Las enfermedades mitocondriales son difíciles de diagnos-

ticar; deben ser sospechadas ante cualquier individuo que 

presente clínica que indique afectación multisistémica, es-

pecialmente cuando estén afectados tanto el sistema ner-

vioso central (SNC) como el periférico1–3,5,12,13. El aumento 

del lactato en sangre sin otra causa que lo justi�que puede 

reforzar el diagnóstico1–3,10,13. A pesar de que las enferme-

dades mitocondriales suponen un grupo heterogéneo en 

relación a la sintomatología y afectación en diferentes ór-

ganos, existen ya síndromes especí�cos descritos como el 

síndrome de HUPRA (hiperuricemia, hipertensión pulmo-

nar, fallo renal y alcalosis), síndrome de Pearson, síndro-

me de Kearns-Sayre, síndrome de MELAS (encefalopatía 

mitocondrial con acidosis láctica y episodios similares a 
ictus) y otros, que apoyan la posible existencia de caracte-
rísticas fenotípicas agrupables en este tipo de enfermeda-
des1,4,7,8,14–17. Los avances en los estudios genéticos están 
in�uyendo muy positivamente en el diagnóstico precoz de 
estas enfermedades y en el consejo genético, así como 
en el conocimiento del efecto directo sobre la mitocondria 
de las diferentes mutaciones. Incluso, se está planteando 
la investigación sobre alternativas terapéuticas para estas 
enfermedades18,19.

Si bien el estudio genético es la herramienta diagnóstica 
más útil, resulta evidente que debe existir una sospecha 
previa basada en la sintomatología de los pacientes y re-
sultados de pruebas complementarias con datos bioquími-
cos, estudios de neuroimagen, neuro�siológicos y clínica 
de afectación multisistémica que aporten una caracteriza-
ción fenotípica precisa, esencial para poder interpretar el 
genotipo y plantear un pronóstico. Por ello, el objetivo del 
presente estudio es describir las características fenotípi-
cas, proceso de estudio y características genotípicas de 
un grupo de pacientes pediátricos con diagnóstico de en-
fermedad mitocondrial.

Pacientes y Métodos

Es un estudio de tipo observacional retrospectivo en pa-
cientes pediátricos afectados por diversas enfermedades 
mitocondriales, seguidos en una unidad especializada 
multidisciplinar en un hospital de tercer nivel, durante 15 
años. El estudio fue aprobado por el Comité de Ética de 
Córdoba. Los criterios de inclusión fueron la sospecha 
clínica de enfermedad mitocondrial a criterio del pediatra 
basado en la presentación de la enfermedad con síntomas 
de encefalomiopatía y de otros órganos o sistemas junto 
con la presencia de criterios analíticos compatibles, en pa-
cientes pediátricos desde el nacimiento hasta los 14 años. 
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Los criterios de exclusión fueron no disponer de datos su-

�cientes para la sospecha clínico-analítica de enfermedad 

mitocondrial o la aparición de datos en las pruebas com-

plementarias que excluyesen este tipo de enfermedades 

(algunos pacientes fueron excluidos tras diagnóstico gené-

tico de otra enfermedad durante el estudio).

Se realizó una revisión exhaustiva de los datos clínicos 

y analíticos de los pacientes pediátricos, tanto del debut 

como de la evolución, a través de las historias clínicas. 

Entre las variables analíticas se registraron las determina-

ciones de pH, ácido láctico (mmol/L) y TCO2(mmol/L) en 

sangre venosa en todos los pacientes. Las extracciones de 

sangre se realizaron en situación de reposo, y ayuno de 12h 

utilizando una vía venosa del brazo, y los análisis bioquími-

cos generales se realizaron por potenciometría indirecta o 

inmunoturbidimetría previamente normalizados, utilizando 

un autoanalizador automático (Autoanalizadores Architect 

c16000 (A) e i2000SR (B) de Abbott Diagnostics®, y equipo 

Advia 120 Hematology System (C) de Bayer®).

Entre las pruebas de imagen utilizadas para el diagnósti-

co de enfermedad mitocondrial se empleó la resonancia 

magnética cerebral (RM). La biopsia muscular se realizó 

en todos los casos en músculo esquelético (habitualmen-

te cuádriceps), y en condiciones asépticas y sin anestesia 

local. Los resultados incluyeron el análisis anatomopato-

lógico (tipo de �bra muscular, disposición, depósitos), así 
como el estudio funcional de actividad de los complejos 
de la cadena respiratoria mitocondrial, la determinación de 
la actividad del coenzima Q, y estudios genéticos de DNA 
mitocondrial para búsqueda de mutaciones y depleción de 
DNA mitocondrial, y/o del DNA nuclear.

Análisis estadístico

Se realizó sobre el total de datos disponibles en relación al 
número total de pacientes en estudio, y considerando que 
la proporción esperada de la mutación en el DNA mitocon-
drial m.3243A_G (la más común patogénica) era del 40%, 
con un nivel de con�anza del 95% y un error del 4%. Así, 
el tamaño mínimo de muestra estimado para realizar este 
estudio fue de 29 pacientes. Se realizó un análisis descrip-
tivo de todas las variables estudiadas; las cuantitativas se 
expresaron como media (m) ± desviación estándar (DS), y 
las cualitativas con recuentos (n) y proporciones (%). Se 
utilizó el software estadístico SPSS 18.0®.

Resultados

Inicio de la enfermedad mitocondrial

La muestra �nal del estudio fue de 41 pacientes con pre-
sencia de las principales variables de estudio. En la �gu-
ra 1 se describe la sintomatología de interés al debutar la 
enfermedad mitocondrial. Los pacientes con encefalopatía 
presentaron principalmente retraso madurativo, y asocia-
ron crisis epilépticas, hipo/hipertonía, ataxia, movimientos 
anormales y/o pérdida de audición progresiva. Los pacien-
tes diagnosticados de miopatía presentaron como signo 
principal la hipotonía (77,5%), seguida de ptosis palpebral, 
y en un pequeño porcentaje miocardiopatía y/o cardiome-
galia. Sólo un 2.4% debutaron con encefalomiopatía, si 
bien en la evolución de la enfermedad la mayor parte de 
los pacientes acabaron desarrollándola.

Evolución clínica

Los síntomas y signos de afectación del SNC y muscu-
lar fueron apareciendo progresivamente y con mayor fre-
cuencia a lo largo del tiempo (Figura 2). De los pacientes 

Figura 1. Porcentaje de las variables relacionadas con la sin-
tomatología presente al debutar la enfermedad.

Figura 2. A. Signos clínicos durante la evolución de los pa-
cientes con enfermedad mitocondrial ya sea en relación con 
encefalomiopatía o de forma exclusiva. 

Figura 2. B. Porcentaje de pacientes con los síntomas/sig-
nos derivados de afectación del sistema nervioso central 
(SNC).
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taminas y coenzima Q y el 29% precisó además tratamien-
to antiepiléptico.

Estudios complementarios

En los parámetros analíticos se encontraron las siguientes 
alteraciones: pH 7.3±0,8, ácido láctico 4,6±5.2  mmol/L 
y TCO2 24±5,8 mmol/L. Los datos de la RM se describen 
en la Figura 3. Aproximadamente en el 50% de los niños 
se encontraron alteraciones relativamente especí�cas de 
daño cerebral asociado a esta patología.

A 30 pacientes se les realizó una biopsia muscular para 
con�rmar el diagnóstico clínico de sospecha y medir la 
actividad enzimática de los complejos de la cadena res-
piratoria mitocondrial (Figura 4). El dé�cit del complejo I 
fue mayoritario seguido de la suma del dé�cit del complejo 
I+III, aunque en aproximadamente un 17,9% el resultado 
fue anodino.

Del total de 41 niños, se realizó la secuenciación del DNA 
a 26 pacientes (se hizo estudio genético a 28 pero en 2 no 
hubo resultados concluyentes). Del resto de pacientes, hay 
algunos a los que no se les realizó el estudio genético por 
normalidad en la biopsia. De los pacientes a los que se 
realizó secuenciación del DNA, en un 46% no se encontró 
mutación. En un 8% se encontró depleción del DNAm y en 
un 46% se encontraron diferentes tipos de mutaciones en 
el DNAm o nuclear que se describen en la tabla 1 (junto con 
el fenotipo que presentaban).

De los pacientes que presentaron depleción del DNAm, el 
40% presentó clínica de encefalomiopatía con hiperlacta-
cidemia y crisis epilépticas ya al nacimiento, con muerte 
por insu�ciencia respiratoria. Recibieron tratamiento con 
antiepilépticos, vitaminas, y coenzima Q. En la tabla 1 tam-
bién se resumen los fenotipos de los pacientes que en el 
estudio genético presentaban depleción del DNAm.

Discusión

Las enfermedades mitocondriales afectan principalmen-
te a los órganos que mayores requerimientos de energía 
precisan2,7. En el presente estudio, el resultado más desta-
cable es que la mayoría de los pacientes pediátricos pre-
sentan a lo largo de la historia natural de su enfermedad, 
signos de retraso del desarrollo psicomotor e hipotonía por 
alteraciones en los sistemas nervioso central y muscular, 
apareciendo en su mayoría un fenotipo de encefalomiopa-
tía mitocondrial1. Esta clínica resultó ser además, el princi-
pal motivo de consulta al pediatra.

Mientras que en algunos estudios la afectación renal y car-
diaca ha sido relevante y se describen estos órganos como 
de altos requerimientos energéticos, entre los pacientes de 
nuestro estudio existe un bajo porcentaje con este daño, 
y siempre en relación con la clínica encefalomiopática y 

que presentaron encefalomiopatía y afectación de otros 

sistemas (22,5%), un 12,5% de los pacientes presen-

tó síntomas oftalmológicos como oftalmoplejía o retinitis 

pigmentaria, un 5% afectación cardiaca (miocardiopatía 

hipertró�ca y miocardiopatía dilatada), el 2,5% síntomas 

digestivos y otro 2,5% afectación cardiaca y renal. Cuando 

los niños presentaron afectación del SNC más inespecí�ca 

y de otros sistemas (10%), un 7,5% presentó alteraciones 

de la función renal, destacando la enfermedad renal cróni-

ca y un 2,5 % afectación respiratoria.

En cuanto a la evolución de la enfermedad, en el 98% de 

los casos fue progresiva, falleciendo 21 de los 41 pacien-

tes a causa de la enfermedad. En el 75% de los casos, la 

causa de la muerte fue una insu�ciencia respiratoria secun-

daria a la hipotonía muscular, escasa movilidad, debilidad 

neuromuscular y/o escoliosis asociando broncoaspiracio-

nes e infecciones pulmonares. Otros motivos fueron: fallo 

hepático (10%), otro 10% falleció por un fallo multiorgánico 

y un 5% tras un estatus convulsivo.

Un tercio de los pacientes no recibió tratamiento estándar 

durante la enfermedad. El resto recibió tratamiento con vi-

Figura 4. Porcentaje de pacientes con dé�cit en los dife-
rentes complejos de la cadena respiratoria mitocondrial. La 
grá�ca sigue el orden en la leyenda de las agujas del reloj.

Figura 3. Frecuencia en la aparición de daño en la resonan-
cia magnética cerebral de los pacientes estudiados con en-
fermedad mitocondrial. La grá�ca sigue el orden en la leyen-
da de las agujas del reloj.
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no de forma aislada4,11. Además, los pacientes con estos 
órganos afectados, son los de mayor edad.

En cuanto a las pruebas complementarias que demuestran 
ser útiles en el diagnóstico de estos pacientes no existe 
un consenso de cuáles deben realizarse de rutina puesto 
que la mayoría de ellas adquieren valor ante una clínica 
compatible. Es por esto que los algoritmos diagnósticos 
propuestos en las guías sean variados y siempre teniendo 
en cuenta datos clínicos y antecedentes familiares2,8,10,12.

La acidosis metabólica y la hiperlactacidemia son crite-
rios de sospecha de enfermedad mitocondrial que cuando 
aparecen y no obedecen a otras alteraciones (inestabilidad 
hemodinámica o respiratoria) como ha ocurrido en la mitad 
de nuestros pacientes, pueden ayudar a sospechar este 
difícil diagnóstico. En la evolución de la enfermedad, en 
situaciones de estabilidad, los pacientes pueden tener va-
lores normales. Así, una situación de normalidad no puede 
descartar una enfermedad mitocondrial. Por todo ello, y 

Tabla 1. Fenotipo de pacientes que presentaban mutaciones del DNA mitocondrial o nuclear o depleción del DNAmt.

Origen Gen Mutación Fenotipo

DNAmt ND5 G13513A Encefalomiopatía + afectación cardiaca y renal/
Hipoacusia neurosensorial

DNAmt Leu2  G12300A Encefalomiopatía + afectación oftalmológica/
Hipoacusia neurosensorial/Exitus

DNAmt 12S A1555G  Síndrome cerebeloso/ No hipoacusia

DNAmt - T8993G  Encefalomiopatía + afectación oftalmológica/
Hipoacusia neurosensorial

DNAmt Depleción 
DNAmt No encontrada mutación Encefalomiopatía/Exitus

DNAmt Depleción 
DNAmt No encontrada mutación Encefalomiopatía + afectación oftalmológica/

Hipoacusia neurosensorial

DNAn POLG  Y233C, T251I Miopatía + afectación digestiva /No hipoacusia/
Exitus

DNAn C12orf65  c.207_220 Encefalomiopatía/No hipoacusia

DNAn RMND1 c.713A>G, c.1250G>A Encefalopatía + afectación renal/Hipoacusia 
neurosensorial

DNAn RMND1 c.713A>G, c.1250G>A Encefalopatía + afectación renal/Hipoacusia 
neurosensorial

DNAn ECHS1
 c.123_124del 
p.(Gly42Glufs*3), c.830 C>T p. 
(Thr277Ile)

Encefalomiopatía + afectación oftalmológica/No 
hipoacusia

DNAn HIBCH c.365A>G Encefalomiopatía mitocondrial tipo Leigh/  No 
hipoacusia

DNAn HIBCH c.365A>G Encefalomiopatía mitocondrial tipo Leigh/  No 
hipoacusia

DNAn ADCK3 c.[811C>T+1532C>T]; 
p.[Arg271Cys + Thr511Met Síndrome cerebeloso/ No hipoacusia

Nota: el paciente que presentaba la mutación en el gen POLG también presentaba una deleción del DNAm del 90%.
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aunque dichos niveles en rango patológico puedan resultar 
de ayuda en el diagnóstico (sobre todo si hay clínica de 
encefalopatía o miopatía), algunos autores consideran que 
su relevancia va perdiendo consistencia12.

Entre las pruebas de imagen destaca la RM cerebral, que 
es de gran ayuda ante sintomatología neurológica. En este 
trabajo, aunque el principal hallazgo ha sido un signo ines-
pecí�co como la atro�a (cerebral y cerebelosa en un menor 
número de pacientes), en los menores de 2 años no apunta 
al diagnóstico de enfermedad mitocondrial en sí misma. 
Entre los hallazgos especí�cos que se pueden visualizar 
en la RM destaca el defecto en la intensidad de señal en 
sustancia gris2. Algunos artículos describen la utilidad de la 
espectroscopia de protones por RM en el estudio comple-
mentario de enfermedades con de�ciencias metabólicas 
como pueden ser las enfermedades mitocondriales1,2,10. 
Otros autores recomiendan la realización de una tomografía 
axial computarizada craneal como otra prueba de imagen 
útil en el diagnóstico de las enfermedades mitocondriales, 
por ser la calci�cación de los ganglios basales una presen-
tación no infrecuente de las mismas12. Posiblemente, estas 
pruebas puedan en el futuro ayudar a establecer patrones 
fenotípicos concretos, no obstante, en el niño estas mani-
festaciones son de aparición tardía, no siendo pruebas de 
primera elección en el diagnóstico.

La biopsia muscular, siendo una prueba cruenta y que re-
quiere un cirujano y anatomopatólogo entrenados en su 
procesamiento, está perdiendo protagonismo en el algo-
ritmo diagnóstico de las enfermedades mitocondriales. 
Informa sobre la anatomía muscular, y además, es posi-
ble realizar en ella estudios histológicos y enzimológicos 
especí�cos, además del estudio de medición de actividad 
de los complejos de la cadena respiratoria mitocondrial. 
Como se observa en los resultados, el dé�cit del complejo 
I es el más frecuentemente encontrado como ya ha sido 
descrito por otros autores20, aunque actualmente se plan-
tea si todos los casos son enfermedades mitocondriales 
primarias, o alteraciones mitocondriales secundarias a 
otras enfermedades, incluso aún no conocidas.

El estudio genético resulta imprescindible, no ya sólo para 
el diagnóstico de la enfermedad, sino también para poder 
conocer las posibles mutaciones implicadas y relacionar-
las con el fenotipo y pronóstico de la enfermedad21–23. Aún 
hay gran desconocimiento, estando actualmente en in-
vestigación variables como la penetrancia, la herencia del 
DNA mitocondrial, o las mutaciones en el DNA nuclear, que 
están siendo descritas en los últimos años. Por otro lado, la 
gran heterogeneidad de los cuadros clínicos que presentan 
los pacientes dependiendo de los órganos afectados, hace 
también difícil establecer una relación genotipo-fenotipo 
siendo incluso posible encontrar en una misma familia, in-
dividuos con la misma mutación y con fenotipos diferen-

tes5,24. Es por ello que actualmente la investigación en este 
campo se basa en la búsqueda de estas mutaciones me-
diante paneles genéticos o exoma, que pueden esclarecer 
el pronóstico de la enfermedad según cada caso, permitir 
consejo genético e incluso excluir pacientes con sospecha 
de enfermedad mitocondrial al ser diagnosticados de otras 
enfermedades12,18,21,25–28.

En general, las enfermedades mitocondriales resultan ser 
progresivas como se destaca en este estudio, ya que los 
órganos del paciente van reduciendo su funcionalidad so-
breviniendo con cierta frecuencia el fallecimiento. De he-
cho, en la presente muestra, la mortalidad supera el 51% 
en edad pediátrica. El hecho de que en la mayor parte de 
las ocasiones el desarrollo de la enfermedad sea progre-
sivo, no debe excluir este diagnóstico en pacientes con 
periodos de crisis de la enfermedad y periodos libres de 
sintomatología entre dichos episodios29.

En cuanto a la terapia para estas enfermedades, no exis-
te un tratamiento especí�co ni curativo. Se debe realizar 
un tratamiento sintomático dependiendo de la clínica que 
se presente en cada momento, además de utilizar algunos 
fármacos como coadyuvantes para mejorar la función de 
algunos complejos de la cadena respiratoria mitocondrial19, 
como el coenzima Q10, especialmente si se con�rma su 
de�ciencia. En este estudio, evaluando el tratamiento efec-
tivo de los pacientes y su relación con la mortalidad, de 
los 21 pacientes que fallecieron, 10 no recibieron un trata-
miento especí�co. Es difícil establecer relaciones entre la 
gravedad de los pacientes y si fue ese el motivo por el cual 
recibieron o no tratamiento. Entre los pacientes que no re-
cibieron tratamiento están aquellos que presentaron un fa-
llo fulminante del hígado o del corazón y que por presentar 
enfermedad mitocondrial no fueron subsidiarios de recibir 
un trasplante, o aquéllos que debutaron con una clínica 
muy grave al nacimiento. Podría ser interesante continuar 
evaluando la edad del fallecimiento de los niños para poder 
establecer relaciones más claras entre la gravedad de la 
enfermedad y la e�cacia del tratamiento, aunque este sea 
aún muy inespecí�co.

Siendo el dé�cit del complejo I de la cadena respiratoria el 
más frecuentemente encontrado entre nuestros pacientes 
y en relación a la mortalidad y tratamiento, cabe destacar 
que sólo 4 de los 11 pacientes que presentaban ese dé-
�cit, fallecieron. Esto puede deberse a que el dé�cit del 
complejo I se relacione con clínica más leve o con sínto-
mas más fácilmente tratables. 10 de los 11 pacientes de la 
muestra que presentaron ese dé�cit habían recibido trata-
miento con vitaminas antioxidantes como la C y la E junto 
a coenzima Q.  La heterogeneidad de las enfermedades 
mitocondriales y el hecho de que no siempre existan pa-
rámetros objetivos para valorar su progresión, hace difícil 
seleccionar fármacos que demuestren e�cacia en el con-
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trol de la enfermedad aunque por su gravedad, se están 
investigando fármacos o terapias génicas, que mejoren el 
pronóstico19,25.  

Acerca de la relación fenotipo-genotipo, el 100% de los 
pacientes con depleción del DNAm presentó clínica ence-
falomiopática. Se han descrito tres fenotipos relacionados 
con la depleción de DNAm: miopático, encefalomiopático 
y hepato-cerebral8,10,12. El hecho de que el 55% de nuestros 
pacientes no presentara clínica de otros órganos/sistemas 
además de la encefalomiopatía, puede estar en relación 
a una mayor gravedad que llevó consigo el fallecimiento 
temprano. Uno de estos pacientes presentaba una deple-
ción del 85% del DNAm, por lo que parece razonable pen-
sar que el mayor dé�cit se asocie a un fenotipo con clínica 
más temprana, grave y rápidamente progresiva.

Otro aspecto a tener en cuenta es que la expresión fenotí-
pica puede variar según la patogenicidad de una mutación 
concreta, la distribución tisular de la misma, la diferente 
demanda de energía que presentan los diferentes órganos 
y tejidos y la base genética individual8. Mutaciones en el 
gen POLG se han relacionado con enfermedad mitocon-
drial22, en un amplio espectro de fenotipos; algunos de 
ellos claramente de�nidos. La mutación más conocida de 
dicho gen es la A467T, y se mani�esta con fenotipos muy 
variados22. El síndrome de MINGIE-like, caracterizado por 
alteraciones en el sistema gastrointestinal y en el sistema 
muscular, está asociado también a esta mutación, aunque 
en uno de nuestros pacientes se presentó con la mutacio-
nes Y233C y T251I. Dos pacientes presentaron mutaciones 
en heterocigosis del gen RMND1 (c.713A>G, c.1250G>A), 
presentando clínica de fallo renal y sordera neurosensorial 
además de encefalopatía, como también se ha descrito 
por otros autores23,30,31.

Las enfermedades mitocondriales son enfermedades ra-
ras pero relativamente frecuentes en su conjunto, e infra-
diagnosticadas. Aún parece difícil, debido al patrón tan 
variable de expresión clínica, que podamos establecer 
una relación fenotipo-genotipo aunque con los nuevos 
avances tecnológicos y la mayor concienciación sobre su 
existencia y diversidad, se continuará investigando hacia 
un diagnóstico y terapia precoz. En conclusión, las en-
fermedades mitocondriales deben ser sospechadas ante 
cuadros de encefalomiopatía progresiva en niños previa-
mente sanos o ante casos de muerte prematura tras el 
nacimiento habiendo descartado otras causas. Tienen 
una alta y temprana morbimortalidad por lo que es im-
portante sospecharlas, para establecer el diagnóstico, 
fundamentalmente mediante estudios genéticos que per-
mitan un consejo adecuado y terapias especí�cas acorde 
al fenotipo y pronóstico.
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   Resumen

Introducción:  La diabetes insípida central (DIC) es una enfermedad producida por la de�ciencia de 
hormona antidiurética debido a una disfunción del eje hipotálamo-hipo�sario. Es un 
trastorno poco común caracterizado por poliuria e hipernatremia, que puede dar lugar 
a deshidratación o daño neurológico. La DIC puede deberse a diversas etiologías, que 
incluyen tumores del área hipotálamo-hipo�saria, malformaciones, traumatismos, he-
morragia intracraneal y agresión hipóxica grave. 

Material y métodos:  En este trabajo presentamos un análisis observacional, descriptivo y retrospectivo de 
los pacientes diagnosticados de DIC desde enero de 2017 hasta diciembre de 2021 en 
nuestro centro. 

Resultados:   Durante el periodo de estudio han sido diagnosticados 3 pacientes de DIC. En todos 
los casos la clínica que presentaban los pacientes consistía en polidipsia y poliuria, 
salvo un caso detectado en el periodo neonatal que presentó poliuria e hipernatremia. 
En 2 de los casos para el diagnóstico se realizó un test de restricción hídrica, salvo en 
el caso de debut neonatal. Tras el diagnóstico, se valoró la respuesta a vasopresina. 
Para completar el estudio etiológico, en todos los casos se realizó resonancia magné-
tica nuclear cerebral. La dosis y vía de administración del tratamiento fue diferente en 
cada caso. 

Conclusiones:   La DIC es un trastorno poco común caracterizado por poliuria, hipostenuria e hiper-
natremia. El tratamiento sustitutivo con vasopresina tiene riesgo de hiponatremia dilu-
cional, pudiendo producir convulsiones, disminución del nivel de consciencia y edema 
cerebral.  Los neonatos no tienen acceso libre al agua, por ello, es importante el ajuste 
de la dosi�cación, siendo necesario realizar un seguimiento de la natremia y las os-
molalidades séricas y urinaria. En algunos países se está comenzando a realizar la 
monitorización de natremia en domicilio.

Palabras clave:   Diabetes insípida central, desmopresina, hipernatremia, neonatología.

  Central diabetes insipidus: description of cases of all pediatric ages in a second 
level hospital.

Abstract 

Introduction:   Central diabetes insipidus (CDI) is a disease caused by antidiuretic hormone de�ciency 
due to hypothalamic-pituitary axis dysfunction. It is a rare disorder characterized by 
polyuria and hypernatremia, which can lead to dehydration or neurological damage. 
DIC can be due to various etiologies, including tumors of the hypothalamic-pituitary 
area, malformations, trauma, intracranial hemorrhage and severe hypoxic aggression.
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   Methodology:  In this work we present an observational, descriptive and retrospective analysis of pa-
tients diagnosed with DIC from January 2017 to December 2021 in our center.

Results:  During the study period, 3 patients with DIC have been diagnosed. In all cases, the 
symptoms presented by the patients consisted of polydipsia and polyuria, except for 
one case detected in the neonatal period that presented polyuria and hypernatremia. In 
2 of the cases, a water restriction test was performed for diagnosis, except in the case 
of neonatal onset. After diagnosis, response to vasopressin was assessed. To complete 
the etiological study, brain magnetic resonance image was performed in all cases. The 
dose and route of administration of the treatment was different in each case.

Conclusions:  DIC is a rare disorder characterized by polyuria, hyposthenuria, and hypernatremia. Va-
sopressin replacement therapy has a risk of dilutional hyponatremia, which can cause 
seizures, decreased level of consciousness and cerebral edema. Neonates do not have 
free access to water, therefore, it is important to adjust the dosage, being necessary to 
monitor natremia and serum and urine osmolalities. In some countries, monitoring of 
natraemia at home is beginning.

Key words:   Central diabetes insipidus, desmopressin, hypernatremia, neonatology.

de poliuria en menores de 2 meses cuando la diuresis es 
mayor de 150 ml/kg/día. (>6,5 ml/kg/h), en lactantes hasta 
los 2 años cuando es mayor de 100-110 ml/kg/día (> 3-4 
ml/kg/h) y en mayores de 2 años cuando superan los 40-50 
ml/kg/día (> 2 ml/kg/h)1.

La DIC puede deberse a diversas etiologías, que incluyen 
tumores del área hipotálamo-hipo�saria, siendo la más 
frecuente en edad pediátrica el craneofaringioma. Otras 
causas pueden ser los traumatismos craneoencefálicos, 
que pueden dar lugar a DIC permanente o transitoria. En 
la etapa neonatal las etiologías más frecuentes son malfor-
mación del sistema nervioso central, traumatismos, infec-

Introducción 

La diabetes insípida central (DIC) es una enfermedad pro-
ducida por la de�ciencia de hormona antidiurética (ADH) 
debido a una disfunción del eje hipotálamo-hipo�sario. Es 
un trastorno poco común caracterizado por poliuria, hiper-
natremia, alta osmolalidad plasmática y baja osmolalidad 
urinaria, pudiendo dar lugar a complicaciones como deshi-
dratación, daño neurológico o convulsiones. Hasta no ha-
ber cuanti�cado la diuresis no podemos hablar de poliuria, 
pues muchos pacientes mani�estan orinar abundantemen-
te cuando en realidad se trata de polaquiuria. Hablamos 

Figura 1. Algoritmo diagnóstico de diabetes insípida central. 

Modi�cado de Manual de diagnóstico y terapéutica en Endocrinología Pediátrica. J. Guerro-Fdez., I. González  Casado, 
M. Bueno Barriocanal, M. Coch Martínez. Capítulo 43: Poliuria. Sospecha de diabetes insípida. 10/02/2021
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En todos los casos se siguió el algoritmo diagnóstico para 
diabetes insípida central (Figura 1), descartando previa-
mente otras patologías que provocan diuresis osmótica, 
como la diabetes mellitus. En dos de los casos se realizó 
un test de restricción hídrica, salvo en el caso de debut 
neonatal que con los datos analíticos y clínicos se con�rmó 
el diagnóstico de sospecha. Tras el diagnóstico de diabe-
tes insípida, para establecer el origen, se valoró la respues-
ta a vasopresina, diagnosticándose DIC en los tres casos 
tras observarse un aumento de la osmolaridad urinaria más 
del 50%. En la tabla 1 se muestra un ejemplo de prueba 
de restricción hídrica realizada en el medio hospitalario, en 
esta se mantiene al paciente durante 4 horas sin acceso 
al agua libre, controlando el peso, la tensión arterial y la 
diuresis horaria; así como controles horarios de sangre y 
orina. La prueba se suspende tras estabilización de la os-
molaridad urinaria (<300 mOsm/kg), obteniéndose un so-
dio plasmático de 145 mEq/l y una osmolaridad plasmática 
cercana a 300 mOsm/kg (289 mOsm/ Kg). Posteriormente 
se valora la respuesta a desmopresina, administrándose 2 
puff de vasopresina 10 mcg, tras lo cual se produce un in-
cremento de la osmolalidad urinaria mayor del 45%  (89%); 
por lo que se realiza el diagnóstico de DIC completa. 

Para completar el estudio etiológico, en todos los casos se 
realizó RMN cerebral y de área selar, que fueron normales, 
salvo en el caso neonatal que presentó alteraciones ence-
fálicas muy graves y extensas, con áreas de leucomalacia 
encefálica marcada en relación con la as�xia perinatal gra-
ve. En uno de los casos con etiología idiopática se realizó 
estudio genético, detectándose una variante de signi�cado 
incierto. 

La dosis y vía de administración del tratamiento fue dife-
rente en cada caso. En el paciente pediátrico se instauró 

ciones, hemorragia intracraneal, deshidratación, hipoxia 
y mutaciones hereditarias del gen que codi�ca la arginina 
vasopresina2.

En el caso de DIC debidas a agresión hipóxica grave es 
poco frecuente, pero cuando ocurre es probable que se 
haya producido un daño neurológico generalizado3. En 
ocasiones es necesario realizar un test de restricción hídri-
ca para aclarar el diagnóstico, así como la determinación 
de ADH para diferenciar entre el origen central o nefrogé-
nica. 

El objetivo de nuestro estudio es describir la clínica de la 
DIC en la edad pediátrica, para poder tener un alto índice 
de sospecha y así así poder realizar un diagnóstico y trata-
mientos precoces.

Material y métodos

En este trabajo presentamos un análisis observacional, 
descriptivo y retrospectivo de los pacientes diagnostica-
dos de DIC desde enero de 2017 hasta diciembre de 2021 
en nuestro centro. Se revisan variables como la edad, el 
sexo, la etiopatogenia, la clínica, así como el manejo diag-
nóstico y terapéutico utilizado en cada paciente. Se han 
seguido los protocolos establecidos en nuestro centro 
para acceder a los datos de las historias clínicas de cada 
uno de los pacientes. 

Resultados  

Desde enero de 2017 hasta diciembre de 2021 han sido 
diagnosticados 3 pacientes de DIC. En todos los casos 
la clínica que presentaban los pacientes consistía en po-
lidipsia y poliuria, salvo un caso detectado en el periodo 
neonatal que presentó poliuria e hipernatremia, debido a la 
incapacidad para reponer las pérdidas.

Tabla 1. Ejemplo de test de restricción hídrica y test desmopresina:

BIOQUÍMICA SANGRE BIOQUÍMICA ORINA

Basal: 
26.15Kg. TA: 107/70 mmHg Diuresis 50 
ml.

Sodio 140 mmol/l
Potasio 4.87 mmol/l
Osmol. 276mOsm/kg 

Sodio 37 mEq/l
Potasio 6.8 mEq/l
Osmolalidad 113 mOsm/kg

1ª hora: 
P: 26 kg. TA: 96/59 mmHg Diuresis 150 
ml. 

Sodio 142 mmol/l
Potasio 4.71 mmol/l
Osmolalidad 281mOsm/kg

Sodio 38 mEq/l
Potasio 6.9 mEq/l
Osmolalidad 114 mOsm/kg

2ª hora: 
P: 25.7 kg. TA 101/64 mmHg. Diuresis 
170 ml. 

Sodio 144 mmol/l
Potasio 4.82 mmol/l
Osmolalidad 283mOsm/kg

Sodio 38 mEq/l
Potasio 7.9 mEq/l
Osmolalidad 125 mOSm/kg

3º hora:
P: 25.65 kg. TA 108/65 mmHg. Diuresis 
110 ml. 

Sodio 144 mmol/l
Potasio 4.57 mmol/l
Osmolalidad 285 mOsm/kg

Sodio 39 mEq/l
Potasio 13.9 mEq/l
Osmolalidad 156 mOSm/kg

4ª hora: 
P: 25.6 kg. TA 105/65 mmHg. Diuresis 
90 ml.

Sodio 145 mmol/l
Potasio 4.37 mmol/l
Osmolalidad 289 mOsm/kg

Sodio 36 mEq/l
Potasio 19.6 mEq/l
Osmolalidad 191 mOSm/kg

5ª horas (tras administración  
de vasopresina 2puff de 10 mcg): 

Sodio 140 mmol/l
Potasio 4.19 mmol/l
Osmolalidad 276 mOsm/kg

Sodio 40 mEq/l
Potasio 19.6 mEq/l
Osmolalidad 360 mOSm/kg
Osmolalidad 981 mOSm/kg tras 48h 
de tratamiento.
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tratamiento con vasopresina nasal mientras que en el lac-
tante la vía utilizada fue la oral, en ambos casos se optó 
por la vía con mayor comodidad en la administración. En 
el caso neonatal se optó inicialmente por la vía subcutá-
nea ya que permite una dosi�cación más exacta hasta la 
titulación de dosis; posteriormente se pasó a vía oral para 
facilitar su administración en domicilio, precisando nuevos 
ajustes hasta alcanzar la dosis óptima (Tabla 2 y 3).  

Discusión 

La DIC es un trastorno poco común caracterizado por 
poliuria, hipostenuria e hipernatremia. Su diagnóstico y 
tratamiento precoces son indispensables para mejorar 
el pronóstico de la enfermedad; por ello es importante 
conocer la clínica que produce y tener un alto índice de 
sospecha. 

En una importante proporción de casos de DIC no se iden-
ti�ca la causa, en cambio hay un porcentaje que se recla-
si�can posteriormente como orgánico, por lo que deben 
reevaluarse periódicamente mediante RMN en busca de 
una etiología4. 

El tratamiento sustitutivo con vasopresina tiene riesgo de 
hiponatremia dilucional, pudiendo producir convulsiones, 
disminución del nivel de consciencia y edema cerebral. 

Tabla 2. Dosis, vías de administración y presentación de desmopresina:

Vías de administración Presentación
Dosis incial diaria y mantenimiento 

(1-3 veces al día)
Equivalencia

Parenteral (IV o SC)

Ampollas (amp 4 mcg/
ml)

Inicio 0.02-0.04 mcg/kg/día
- Neonatos y lactantes: 0.1-0.4 mcg/día.
- <12 años: 0.5-1 mcg/día (máx. 2 mcg/día).
- >12 años: 1-2 mcg/día (máx. 4 mcg/día).

1 mcg

Nasal (IN)

Spray nasal (Nebul 
nasal 10mcg/dosis)

Inicio 0.2-0.4 mcg/kg/día
- Neonatos y lactantes: 0.5-1 mcg/día.
- <12 años: 5-10 mcg/día (máx. 20 mcg/día.
- >12 años: 10-20 mcg/día (máx. 40 mcg/día) 

10 mcg
Gotas nasales  
(100 mcg/ml)

Sublingual (SL)
Lio�lizado
(Liof oral “�as” 60, 120 
y 240 mcg).

Inicio 2.4-4.8 mcg/kg/día
- <12 años: 60-120 mcg/día (máx. 240 mcg/día) 
- >12 años: 60-240 mcg/día (máx. 480 mcg/día) 

120 mcg

Oral (VO)
Comprimidos (Comp. 
0.1 y 0.2 mg)

Inicio 4-8 mcg/kg/día (al menos 2 dosis)
- <12 años: 0.1-0.8 mg/día.
- >12 años: 0.1-0.2  mg/día 

200 mcg

Para prevenirla se comienza por una pequeña dosis que se 
ajusta progresivamente en función de diuresis. La sobredo-
si�cación relativa puede ocurrir en caso de aporte hídrico 
excesivo, por lo que es importante controlar los aportes en 
dichos pacientes. 

Los neonatos no tienen acceso libre al agua por lo que 
carecen de la señal de alarma de hipernatremia en situa-
ción de dé�cit hídrico. Además, tienen mayores pérdidas 
insensibles y urinarias por lo que si se les trata con exceso 
de desmopresina tienen gran riesgo de hiponatremia dilu-
cional. Por ello, es importante el ajuste de la dosi�cación, 
siendo necesario realizar un seguimiento de la natremia y 
las osmolalidades séricas y urinaria. Se buscan vías de ad-
ministración más precisas para evitar complicaciones aso-
ciadas al tratamiento. La vía subcutánea es preferible en 
estos niños, ya que permite una dosi�cación más exacta5.

Es importante que los familiares y pacientes con DIC co-
nozcan los síntomas iniciales de una infra o sobredos�ción 
del tratamiento (náuseas, vómitos, cefalea y letargia), para 
que consulten antes de que convulsionen o pierdan cons-
ciencia. En algunos centros se está comenzando a reali-
zar la monitorización de natremia en domicilio mediante 
un medidor de sodio capilar, aunque continúa siendo una 
práctica muy poco habitual, ésta podría facilitar el manejo 

Tabla 3. Características de pacientes con diabetes insípida central. 

Paciente Sexo Edad Etiología Clínica Test diagnóstico Dosis y vía utilizada

1 Mujer 8 días
As�xia 

perinatal
Poliuria e hipernatremia  

(240 ml/kg/día)
Test de vasopresina.

1º) Vía subcutánea          
(0,01 mcg/kg/día).

2º) Vía oral 
(2,5 mcg/kg/día)

2 Varón
19 

meses
Idiopática

Polidipsia y poliuria  
(110 ml/kg/día)

Test de restricción 
hídrica y test de 

vasopresina.

Vía oral 
(9 mcg/kg/día)

3 Varón 6 años Idiopática
Polidipsia y poliuria  

(111 ml/kg/día)

Test de restricción 
hídrica y test de 

vasopresina.

Vía intranasal
(1 mcg/kg/día).
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domiciliario, disminuir el riesgo de complicaciones y el nú-
mero reingresos hospitalarios y su duración, así como el 
número de visitas a centros sanitarios6.
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   Resumen

Introducción:   El objetivo de nuestro estudio es medir el grado de satisfacción de las familias y de los 
profesionales con la terapia canina tras observar los efectos que produce en los niños.

Pacientes y Métodos:  El estudio se realizó en el Hospital Materno Infantil de Granada desde enero a no-
viembre de 2019. Participaron 2 perros que cumplen los requisitos para garantizar la 
seguridad y sus adiestradores. El trabajo consistió en sesiones de contacto entre los 
perros y pacientes durante media hora. Los pacientes presentaban patologías médicas 
y quirúrgicas. Previamente los padres o tutores �rmaron el consentimiento informado. 
Durante las mismas se evaluaron parámetros físico-funcionales, de relación social y de 
impacto emocional. Se efectuaron encuestas de satisfacción entre 104 familiares y 54 
profesionales, valorando ítems con escala del 1 al 5. Se seleccionaron diagnósticos 
enfermeros con escala Likert.

Resultados:   Hemos realizado 72 sesiones en 13 pacientes con diferentes patologías. Con las se-
siones se consigue atenuar la realidad hospitalaria, disminuir su ansiedad y estrés, 
mejorar su ánimo, reducir el dolor, aumentar la autoestima  y facilitar la interacción  con 
su entorno. Las encuestas de satisfacción a profesionales arrojan resultados entre 4,5 
y 5, excepto en la interferencia con la labor de los sanitarios que es escasa (1,5) y las 
efectuadas a familiares entre 4,6 y 5. No se registró ninguna zoonosis ni otros efectos 
adversos. 

Conclusiones:   Tanto los familiares como los profesionales sanitarios están muy satisfechos con los 
efectos de la terapia canina, ya que es muy bene�ciosa para la evolución de los pa-
cientes pediátricos ingresados sin apenas interferir en el trabajo del personal sanitario.

Palabras clave:   Terapia canina, estado físico y emocional, pediatría.

  Canine therapy as a humanization of nursing care in pediatrics

Abstract

Introduction:   The objective of our study is to measure the degree of satisfaction of families and pro-
fessionals with canine therapy after observing the effects it produces in children.

Patients and Methods:  The study was carried out at the Maternal and Child Hospital of Granada from January 
to November 2019. Two dogs that met the requirements to guarantee safety and their 
handlers participated. The work consisted of contact sessions between dogs and 
patients for half an hour. The patients presented medical and surgical pathologies. 
The parents or guardians previously signed the informed consent. During them, phy-
sical-functional, social relationship and emotional impact parameters were evaluated. 
Satisfaction surveys were carried out among 104 relatives and 54 professionals, eva-
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luating items with a scale from 1 to 5. Nursing diagnoses were selected with a Likert 
scale.

Results:   We have carried out 72 sessions in 13 patients with different pathologies. With the ses-
sions it is possible to attenuate the hospital reality, reduce anxiety and stress, improve 
mood, reduce pain, increase self-esteem and facilitate interaction with their environ-
ment. The professional satisfaction surveys yield results between 4.5 and 5, except in 
the interference with the work of the health workers, which is scarce (1.5) and those ca-
rried out on relatives between 4.6 and 5. No zoonoses were recorded. or other adverse 
effects.

Conclusions:   Both family members and health professionals are very satis�ed with the effects of ca-
nine therapy, since it is very bene�cial for the evolution of hospitalized pediatric patients 
without hardly interfering with the work of health personnel.

Key words:   Canine therapy, physical and emotional state, pediatrics.

En España no existe legislación que regule este tipo de 
terapia y pocas publicaciones e investigación6; en EEUU 
existen más estudios publicados, pero no se han podi-
do obtener datos que sean evidencias concluyentes por 
lo que es el propio Centro el que elabora un protocolo y 
procedimiento consensuado con el Servicio de Medicina 
Preventiva, Comisión de la Unidad de Gestión de Casos 
Medico Quirúrgica de la Infancia y Comisión de Centro,  
uni�cando los criterios para la inclusión de la TC dentro 
de las Líneas Estratégicas del Plan de Humanización del 
Hospital Materno Infantil.

La UTC cumple unos controles muy estrictos por parte de 
la Unidad de Medicina Preventiva y certi�cados del Co-
legio de Veterinarios7. Cada 6 meses se debe realizar un 
chequeo que incluye: examen clínico general de buena 
salud, desparasitación oral con un tenicida y nematicida 
registrado, estudio coprológico recalcando la ausencia de 
parásitos internos,  hemograma completo, proteinograma 
y coe�ciente de albúmina / globulina, desparasitaciones 
internas y externas, recordatorio anual de vacuna anti-
rrábica, Serología anual de leishmaniosis, semanalmente 
se realiza higiene bucal y mensualmente de uñas y oídos. 
Además, tienen un seguro de responsabilidad, cartilla de 
vacunación, certi�cado veterinario y test de aptitud. 

Antes de comenzar la terapia con los niños se realiza el 
acicalamiento de los perros en un espacio destinado es-
pecialmente para ello dentro del Hospital, consiste en ce-
pillado y limpieza de oídos, ojos y patas con toallitas no 
alcohólicas. Van ataviados con chaleco de la asociación y 
tarjeta identi�cativa del Hospital con foto y nombre.

Durante este tiempo Hachiko trabaja con dos perros adop-
tados que han sido escogidos por su carácter tranquilo y 
con�ado. Pasan varios controles comportamentales avala-
dos por Hachiko. Su estado emocional es sereno, alegre y 
obediente, se fomenta en ellos la estabilidad y el control de 
todas sus conductas a diario. 

Al ingreso del paciente se realiza la Valoración Enfermera 
siguiendo el Modelo de Cuidados de Virginia Henderson 

Introducción

Los niños en el hospital se encuentran en un lugar extraño 
con personas desconocidas, fuera de sus entornos habi-
tuales y separados de sus familiares y amigos  lo que les 
ocasiona miedo e incertidumbre. Se contempló la necesi-
dad de mejorar la estancia hospitalaria y la humanización 
de sus cuidados1.

El objetivo de éste estudio es evaluar el grado de satisfac-
ción tanto de las familias como de los profesionales con 
la terapia canina tras observar los efectos que produce en 
los niños.

La terapia canina (TC) es una terapia complementaria, no-
vedosa y poco conocida aún en España. Utiliza la relación 
del niño con los animales para mejorar diferentes ámbitos 
de su vida.

El Hospital Materno Infantil (HMI) de Granada, pionero en 
Andalucía, la incluye dentro de sus líneas estratégicas de 
humanización desde enero de 2019 con la colaboración 
de la Asociación Española Contra el Cáncer (AECC), que 
�nancia a  Hachiko (centro de adiestramiento canino es-
pecializado en perros de terapia). Utiliza esta terapia para 
optimizar el proceso hospitalario de los pacientes pediátri-
cos incluyéndola en los planes de cuidados individuales de 
enfermería y rehabilitación2. 

En nuestro hospital, la Unidad de Terapia Canina (UTC), 
visita a los niños en las unidades de cirugía, onco-hemato-
logía pediátrica y pediatría, brindándoles apoyo emocional 
tanto a ellos como a sus familias, lo que ayuda a bajar su 
nivel de estrés y disconfort3-4. 

Pacientes y métodos

Ante esta necesidad observada, la Subdirección de Enfer-
mería junto con el personal de hospitalización pediátrica 
considera como un proyecto de mejora la inclusión de la 
TC5. Se pone en conocimiento de la Asociación Española 
Contra el Cáncer (AECC), que ofrece su colaboración con-
tactando con Hachiko.
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Resultados

Desde el 22/01 al 26/11/2019, en 33 días se han realizado 
un total de 254 sesiones: 72 sesiones de terapia rehabili-
tadora en Oncología y 182 sesiones de actividades lúdicas 
asistidas por perros.

Durante este periodo se efectuaron 158 encuestas de sa-
tisfacción, 104 a familiares y 54 a profesionales sanitarios, 
valorando items con una escala del 1 al 5. Tras su evalua-
ción se ha observado un alto grado de aceptación de la 
terapia canina: en los profesionales de 4,5 y en los fami-
liares de 4,78.

Discusión

La TC no solo sirve de entretenimiento como actividad lú-
dica sino como intervención para conseguir los objetivos 
marcados en los diagnósticos enfermeros, así como para 
realizar actividades de terapia ocupacional y rehabilitación, 
siendo muy signi�cativa la disminución del disconfort per-
cibido en el paciente pediátrico y su familia y la disminu-
ción del estrés.

En niños crónicos u oncológicos con ingresos reiterados la 
expectativa de volver a tener TC mejora el afrontamiento 
del nuevo ingreso. Consigue que los niños tengan menos 
miedos y sean más comunicativos. Disminuye la depresión 
y ansiedad y aumenta la autoestima, la socialización y sa-
tisfacción de las familias. Facilitando todo lo anterior el tra-
bajo de los profesionales sanitarios.

Al ser utilizada para humanizar los cuidados enfermeros 
durante la hospitalización de los niños, se proyectan futu-
ras intervenciones de TC en pruebas diagnósticas y salas 
de espera de extracción de analíticas.

Todo esto constituye un reto para la investigación enfer-
mera en este campo tan innovador, es necesario estudiar 
y analizar los resultados de este tipo de terapia en pedia-
tría.

Necesidad 13- Participar en actividades recreativas o 
juegos 

La salud del cuerpo y de la mente también se logra con 
actividades que entretengan al paciente. La enfermera 
debe conocer los gustos e intereses del niño y animarlo a 

para establecer el Plan de Cuidados Individual. En la va-
loración se detecta alterada la necesidad 13: Participar en 
actividades recreativas o juegos (Tabla 1).

El día anterior a la terapia, el equipo sanitario (personal de 
enfermería, médico, psicólogo, �sioterapeuta y terapeuta 
ocupacional) se reúne para seleccionar a los niños can-
didatos para recibir la terapia en relación a su patología y 
necesidades8. Los padres o tutores legales son informa-
dos de la actividad y de la utilidad en la consecución de 
los objetivos marcados en el Plan de Cuidados de su hijo, 
dando su consentimiento informado especí�co por escrito. 
El personal de enfermería comunica a Hachiko los pacien-
tes seleccionados y las indicaciones de actuación. No se 
incluyen enfermos inmunodeprimidos. 

Se valoran los aspectos que se pueden fomentar según la 
edad, estado y necesidades del paciente. Unas veces se 
trabaja individualmente en sesiones de media hora (máxi-
mo 45 minutos) y otras en pequeños grupos en una sala 
habilitada para ello. El ambiente debe ser tranquilo y rela-
jado, no se habla de patologías a no ser que el niño quiera 
hablar de su proceso. Se trata la unidad familiar si se ve 
conveniente. Una vez realizada la actividad, la enfermera 
referente registra los resultados en la historia del niño.  En 
más de un año desde su implantación no se ha producido 
ningún efecto adverso en el hospital Materno Infantil.

Se trabajan varios ámbitos según edad, momento del pro-
ceso y motivo de ingreso del paciente. 

- Ámbito físico-funcional: a veces tras una intervención se 
necesita rehabilitación, el �sioterapeuta indica qué movi-
mientos favorecen su recuperación e interactuando con el 
perro se realizan ejercicios de rehabilitación jugando. In-
teractuando con los perros los niños hacen dichos movi-
mientos sin pensar en el dolor, están jugando, mientras que 
con el �sioterapeuta se muestran más reacios a colaborar 
porque tienen más presente el dolor.

- Ámbito social: durante y tras las sesiones los niños se 
muestran más comunicativos, con�ados, alegres y respe-
tuosos.

- Ámbito emocional: es el más bene�ciado. Vencen su ti-
midez, sonríen, son más espontáneos, están ilusionados y 
disfrutan con las sesiones. 

Tabla 1.  De�ciencia detectada en la Valoración Enfermera al establecer el Plan de Cuidados Individual del paciente.

DIAGNÓSTICO: 00097  DEFICIT DE ACTIVIDADES RECREATIVAS

DEFINICIÓN Disminución  de la estimulación (del interés o de participación) en activi-
dades recreativas o de ocio

FACTORES RELACIONADOS Entorno desprovisto  de actividades recreativas, como en la hospitaliza-
ción prolongada, tratamientos frecuentes y largos

OBJETIVOS  NOC 1503: Implicación social

1604: Participación en actividades de ocio

INTERVENCIONES NIC 4320: terapia asistida con animales

INDICADORES: 160402 Expresión de satisfacción con las actividades de ocio

Evaluando según la escala Likert del 1 al 5.
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participar en actividades que sean motivadoras. Se trabaja 
siguiendo la taxonomía NANDA/NIC/NOC.
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La nefronía focal aguda es una infección bacteriana agu-
da localizada en el riñón. Típicamente involucra uno o más 
lóbulos renales presentándose como una masa in�amato-
ria sin licuefacción, siendo por tanto un estado intermedio 
entre la pielonefritis aguda no complicada y el absceso re-
nal2-4. La frecuencia real de esta entidad es desconocida, 
ya que no siempre se incluyen las pruebas de imagen en 
la fase aguda del estudio de las infecciones del tracto uri-
nario2. 

En los últimos años, se ha reconocido cada vez con mayor 
frecuencia en niños (8-19% en infecciones urinarias febri-
les) presentando en su mayoría urocultivos negativos. Si 
se aísla germen, el más frecuentemente aislado es Esche-
richia coli, seguido de otras enterobacterias y de Staphylo-
coccus aureus1,5. 

La patogénesis es por vía ascendente a través del tracto 
urinario, sobre todo si existe re�ujo vesicoureteral (asocia-
ción de hasta el 40%) y en menor medida por vía hemató-

gena4. Puede tener una presentación clínica muy variable, 
aunque la forma más frecuente es �ebre, dolor lumbar, 
leucocitosis, piuria,  bacteriuria, neutro�lia y elevación de 
reactantes de fase aguda3-4, 6.  

Series previas publicadas han observado que la nefronía 
focal aguda se suele asociar a un curso clínico más pro-
longado y a parámetros in�amatorios de laboratorio más 
elevados que la pielonefritis aguda, además de presentar 
mayor riesgo de cicatrices renales2. 

En cuanto al diagnóstico, es difícil diferenciar únicamente 
mediante el cuadro clínico o de laboratorio, siendo nece-
sario por tanto el estudio de imagen.  Éste suele realizarse 
en el contexto de una pielonefritis aguda con presentación 
atípica, evolución prolongada o desfavorable3,5. 

La ecografía abdomino-renal debido a su bajo coste, su 
naturaleza no invasiva y ausencia de radiación es el primer 
estudio a proponer en estos pacientes. El hallazgo caracte-
rístico es una lesión focal, hipoecoica de márgenes irregu-
lares y pobremente de�nidos, asociado o no a nefromega-
lia signi�cativa1,5. La tomografía axial computarizada (TAC), 
con mayor sensibilidad y especi�cidad se reserva para 
aquellos casos en los que los resultados de la ecografía 
sean dudosos o no haya respuesta adecuada al tratamien-
to antibiótico. Muestra áreas mal de�nidas, con forma de 
cuña, sin realce tras la administración de contraste1. Actual-
mente, la incorporación de la ecografía  Doppler, más sen-
sible que la convencional, podría sustituir al TAC para es-
tos casos. La gammagrafía renal puede ser necesaria para 
el seguimiento, ya que puede mostrar una lesión residual. 
En el periodo agudo no es rentable, pero a partir de los 6 
meses de la infección es de uso recomendado para valorar 
la presencia de cicatrices renales7. 

El tratamiento recomendado es biterapia con cefalospori-
nas de 3º generación y aminoglucósidos aunque siempre 
dependiendo de los patrones de sensibilidad locales y de 
la edad del paciente. Se debe mantener antibioterapia in-
travenosa durante al menos 7 días, completando mediante 
vía oral hasta 21 días. 

El pronóstico generalmente es bueno, siendo importante 
mantener un seguimiento estrecho de estos pacientes, vi-

Figura 1. TAC de abdomen. Corte transversal. Nefronía de 
uno de nuestros pacientes visualizadas en un TAC. Muestra 
áreas mal de�nidas, con forma de cuña, sin realce tras la 
administración de contraste. 
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Tabla 1.  Características clínicas de los 5 pacientes diagnosticados y tratados en nuestro centro. 

SEXO EDAD CLINICA ANALITICA
ESTUDIO 
DE ORINA

UROCULTIVO
PRUEBAS
IMAGEN

TRATAMIENTO

11 
años

Fiebre 
48h
Dolor ab-
dominal
Vómitos

9.490 leucoci-
tos/mm3 
PCR 181 
mg/L.

Negativo. Negativo.

Ecografía 
abdominal

Resonancia 
magnética 
nuclear ab-
dominal

Cefotaxima + gentamicina 
intravenoso  6 días.
Ce�xima  vía oral 15 días.

3 años

Fiebre 
48-72h
Dolor ab-
dominal
Clínica 
miccional

20.280 leuco-
citos/mm3
PCR 428 
mg/L.

No realiza-
do.
Tira reacti-
va de orina 
(leucocitos 
+++, nitri-
tos+)

Negativo.
Ecografía 
abdominal

Cefotaxima + gentamicina  
intravenoso  9 días.
Ce�xima  vía oral 12 días.

9 años

Fiebre 
24h 
Dolor FID
Vómitos

20.540 leuco-
citos/mm3
PCR 204 
mg/L.

Positivo.
-30/40 
leucocitos 
campo.
- Nitritos 
negativos.

Escherichia coli 
resistente a 
cefotaxima.

Ecografía 
abdominal

Tomografía 
axial com-
puterizada 
abdominal.

Cefotaxima  10 días + gen-
tamicina intravenoso  9 días.
Amoxicilina-clavulánico vía 
oral 11 días.

2  
meses

Fiebre de 
24h

27.950 leu-
cocitos/mm3 
PCR 46 mg/L.

Positivo.
-30/40 
leucocitos 
campo.
- Nitritos 
negativos.

Escherichia 
coli resistente 
Ampicilina.

Ecografía 
abdominal

Gentamicina +ampicilina/
cefotaxima intravenoso  10 
días.
Ce�xima vía oral  11 días.

28 días

-Pico 
febril 
38.5º C
Rechazo 
parcial 
tomas.

19.610 leuco-
citos/m3 PCR 
75 mg/L.

Positivo
-30/40 
leucocitos 
campo.
- Nitritos 
negativos.

Escherichia coli
Ecografía 
abdominal

Gentamicina/cefotaxima 
+ampicilina intravenoso 10 
días
Ce�xima  vía oral 11 días.

gilando que la infección no progrese a un absceso renal. 

Se exponen a continuación 5 casos de nefritis focal aguda 
diagnosticados y tratados en un hospital de segundo nivel 
entre 2018-2021 (Tabla 1).

De ellos 3 varones y 2 mujeres, con una media de edad 
de 4,6 años. Únicamente una de las pacientes presentaba 
patología nefrourológica previa (vejiga neurógena). Como 
clínica, �ebre de 24-72 horas de evolución en todos, vómi-
tos y dolor abdominal en el 60%, y rechazo de las tomas en 
el 20%. Solo un caso presentó clínica miccional.

Analíticamente todos presentan elevación de reactantes de 
fase aguda, y en un caso leucocitosis, con sistemáticos 
patológicos en 4 de ellos. Solo en 3 se aisló en urocultivo 
Escherichia coli.

El diagnóstico de�nitivo se obtuvo mediante ecografía en 3 
casos. En los 2 restantes en la ecografía se apreciaba ure-
terohidronefrosis bilateral grado III no presente en estudio 
previo y pielonefritis focal precisando la RMN y el TAC para 
el diagnóstico de�nitivo.  El tiempo medio de demora des-
de el inicio de los síntomas hasta el diagnóstico de�nitivo 
en estos 2 pacientes fue de 3 días.

Figura 2. TAC de abdomen. Corte coronal. Nefronía de 
uno de nuestros pacientes visualizadas en un TAC. Muestra 
áreas mal de�nidas, con forma de cuña, sin realce tras la 
administración de contraste. 
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El tratamiento inicial fue biterapia antibiótica intravenosa 
con cefotaxima más gentamicina en 3 de ellos, salvo en 
2 que por ser menores de tres meses se pautó ampicilina 
más gentamicina. Dicho tratamiento se mantuvo entre 6-10 
días, completándose con ce�xima o amoxicilina-clavuláni-
co oral según antibiograma hasta los 21 días.

Todos presentaron evolución favorable, quedando afebri-
les en las primeras 24-48 horas. En el control post-hospita-
lización un único paciente presentó cicatrices renales en la 
gammagrafía renal, realizado a los 6 meses de la infección.

Por todo lo referido previamente se recomienda no descar-
tar la presencia de una nefronía en todos aquellos pacien-
tes que presenten un cuadro de �ebre sin foco asociado 
a dolor abdominal y a hallazgos que sugieran un proceso 
infeccioso de origen bacteriano, a pesar de tener un  uroa-
nálisis negativo para infección urinaria y un estudio ecográ-
�co inicial normal,  ya que dada la naturaleza evolutiva de 
la infección,  el primer estudio puede ser negativo, debien-
do realizar en caso de duda diagnóstica una TAC4,7. 
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Resumen

Introducción:   Las tumoraciones cervicales son un motivo frecuente de consulta en Cirugía Pediátri-
ca. En la mayoría de los casos se trata de adenopatías de etiología infecciosa y suelen 
resolverse espontáneamente o con tratamiento antibiótico. Es importante el correcto 
diagnostico de las mismas, ya que de un diagnóstico correcto deriva un tratamiento 
correcto que incluye en ocasiones biopsia diagnóstica. 

Material y Métodos:   Revisión de la bibliografía publicada sobre adenopatías cervicales, con el objetivo de 
actualizar los conceptos uni�car las indicaciones de biopsia. 

Resultados:   Las adenopatías pueden dividirse en localizadas y generalizadas cuando afectan 2 o 
más regiones no contiguas, y estas suelen ser una manifestación de enfermedad sisté-
mica. El tamaño de un ganglio linfático que se considera normal varía según la localiza-
ción y la edad del niño. Las adenopatías más frecuentes son las cervicales. La etiología 
mas frecuente es la infecciosa, la presentación aguda bilateral suele ser secundaria a 
procesos víricos, mientras que la aguda unilateral, la causa más frecuente es bacteria-
na. Subaguda-crónica destacan la mononucleosis, enfermedad por arañazo de gato y 
las micobacterias. Las micobacterias atípicas son más frecuentes en nuestro medio, la 
localización es submandibular, a destacar que todas las pruebas suelen ser normales 
con intradermorreacción de Mantoux variable, y el tratamiento debe ser quirúrgico ex-
tirpando la adenopatía entera para evitar la recidiva, además del tratamiento médico. 
La complicación más frecuente es la abscesi�cación que aparece en el 10-25% de los 
casos.

Conclusiones:   Las adenopatías pueden ser la primera manifestación de numerosas enfermedades 
en la infancia, además de infecciosas. Deben de ser diagnosticadas de forma precoz, 
siendo a veces la primera manifestación de un proceso neoplásico.

Palabras claves:   Adenopatía cervical, pediatría, biopsia ganglio

  Lymphadenopathy in children and adolescents: the role of the pediatric surgeon

Introduction:   Cervical tumors are a frequent reason for consultation in Pediatric Surgery. In most 
cases, these are lymph nodes of infectious etiology and usually resolve spontaneously 
or with antibiotic treatment. It is important to correctly diagnose them, since it leads to 
a correct treatment that sometimes includes a diagnostic biopsy.

Material and Methods: Review of the published bibliography on cervical adenopathies, with the aim of upda-

Presentación como Sesión clínica telemática interhospitalaria y de atención primaria organizada por la SPAOYEX.  
20 de septiembre de 2022. 
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   ting the concepts and unifying the indications for biopsy.

Results:   Lymph nodes can be divided into localized and generalized when they affect 2 or more 
non-contiguous regions, and these are usually a manifestation of systemic disease. The 
size of a lymph node that is considered normal varies depending on its location and the 
age of the child. The most frequent adenopathies are cervical. The most frequent etio-
logy is infectious, the acute bilateral presentation is usually secondary to viral proces-
ses, while the unilateral ones are bacterial. Subacute-chronic include mononucleosis, 
cat scratch disease and mycobacteria. Atypical mycobacteria are more frequent in our 
environment, the location is submandibular, it should be noted that all tests are usually 
normal with variable Mantoux intradermal reaction, and treatment must be surgical, re-
moving the entire adenopathy to avoid recurrence, in addition to medical treatment. The 
most common complication is abscessi�cation, which appears in 10-25% of cases.

Conclusions:   Lymphadenopathies may be the �rst manifestation of numerous childhood diseases, 
as well as infectious diseases. They must be diagnosed early, sometimes being the �rst 
manifestation of a neoplastic process.

Key words:   Cervical adenopathy, pediatrics, lymph node biopsy

De�nición

Aunque a veces se usan los términos adenitis y adenopatía 
indistintamente1. Se denomina adenopatía a un ganglio pa-
tológico que presenta alguna de las siguientes caracterís-
ticas: Aumento del tamaño (un ganglio cervical es patoló-
gico si es mayor de 1 cm en su diámetro mayor), presencia 
de dolor, consistencia aumentada, bordes irregulares, ad-
herencias a planos profundos o estructuras adyacentes y 
alteración de la piel suprayacente. Adenitis o adeno�emón 
es un ganglio con signos in�amatorios y sus causas suelen 
ser infecciones bacterianas agudas. 

Hay que tener en cuenta que los ganglios cervicales nor-
males son con frecuencia palpables en los niños sanos 

Figura1. Adenopatía unilateral

Localización Tamaño patológico

Cervicales/axilares >1cm

Supraclavicular Cualquier tamaño

Inguinales >1,5cm

Epitrocleares >0,5cm

Neonato (cualquier) >0,5cm 

Tabla 1. Relación entre localización y tamaño de adenopa-
tía para considerarlo patológico

(25-50% los presentan). Las adenopatías cervicales son 
las adenopatías localizadas más frecuentes. El tamaño de 
un ganglio linfático que se considera normal varía según la 
localización y la edad del niño. (Tabla 1). 

Anamnesis y exploración física

Una anamnesis detallada permite orientar la etiología, la 
evolución y tratamiento a seguir. 

Es importante preguntar por el antecedente de infecciones 
y/o contactos recientes. El dolor se produce por un creci-
miento rápido del ganglio y suele estar presente en proce-
sos in�amatorios o supurativos, aunque también neoplá-
sicos (el dolor puede ser fuerte si se asocia hemorragia 
intraganglionar). 

Según el tiempo de evolución, se distinguen: agudas: si se 
comienzan a resolver antes de 2 semanas, han desapareci-
do en un máximo de 3-4 semanas, subagudas: si persisten 
al menos 4-6 semanas, crónicas: si su evolución es mayor 
de 6-8 semanas.

La ausencia de mejoría tras tratamiento antibiótico sugiere 
resistencia antibiótica, formación de un absceso, etiología 
vírica o por micobacterias.

En los niños, lo más frecuente es que las adenopatías cer-
vicales sean una manifestación de procesos infecciosos 
locales, por lo que es precisa una exploración cuidadosa 
de todas las estructuras del territorio de drenaje del ganglio 
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· La costilla cervical tiene una consistencia dura, ósea y el 
diagnóstico es radiológico.

Datos de alarma y criterios de derivación urgente

Los datos de alarma sugieren enfermedad tumoral e indi-
can necesidad de estudio y derivación urgente. Pueden es-
tar relacionados con las características de las adenopatías 
o de su evolución, de la situación clínica o de los hallazgos 
en las pruebas complementarias. Los datos de alarma se 
resumen en la Tabla 1

Se recomienda valorar derivación urgente al hospital cuan-
do existe afectación del estado general (respiratorio, circu-
latorio y neurológico), sospecha de enfermedad tumoral, 
disfagia signi�cativa, intolerancia a líquidos o a fármacos 
por vía oral, ausencia de mejoría a las 48-72 horas del tra-
tamiento empírico y diagnóstico incierto, sospecha de en-
fermedad de Kawasaki, �ebre elevada en lactantes, edad 
menor de tres meses, entorno familiar que no garantiza los 
cuidados o seguimiento necesarios.

Aproximación diagnóstica

En Tabla 3 se resumen la etiología más frecuente de ade-
nopatías, y en la Tabla 4 según localización y drenaje (ca-
beza y cuello).

En procesos virales los ganglios cervicales suelen ser bila-
terales (a veces generalizados), no muy grandes, blandos, 
poco dolorosos y no adheridos a planos profundos. 

Si la etiología es bacteriana suelen ser dolorosos, de tama-
ño grande, uni- o bilaterales, con signos in�amatorios, in-
cluso celulitis, y si existe absceso puede haber �uctuación.

Las adenopatías subagudas o crónicas bacterianas con 
frecuencia son grandes, unilaterales, de consistencia �rme, 
bien delimitadas y a veces �uctuantes. Los signos in�ama-
torios son moderados, no es frecuente que estén adheri-
das ni que se asocie celulitis.

afectado: faringe, boca, nariz, oídos, piel, cuero cabelludo, 
etc. La probabilidad de procesos tumorales aumenta con 
la edad (adolescentes). 

La exploración física debe enfocarse en las características 
de un ganglio patológico, además de explorar otros territo-
rios habituales como axilas e ingles. 

Las principales características de las adenopatías son: 
el tamaño, se mide en 2 dimensiones, el tiempo de evolu-
ción: inicio abrupto y/o crecimiento rápido son sugestivos 
de infecciones bacterianas o tumores, el cociente entre el 
eje longitudinal y transversal > 2 indica malignidad, la con-
sistencia que orienta a su posible etiología. Infeccioso/in�a-
matorio: blandas y móviles, absceso: �uctuación, cáncer: 
pétrea, linfoma: gomosa, presencia de dolor al palparlo. 

Diagnóstico diferencial

Si bien algunas pistas clínicas ayudan a orientar el diag-
nóstico, las adenopatías se pueden confundir con otros 
procesos que no lo son. Los procesos más frecuentes que 
pueden simular adenopatías cervicales son las anomalías 
congénitas.

La prueba complementaria inicial indicada en estos casos 
es la ecografía.

· La parotiditis y otros procesos parotídeos cruzan la rama 
de la mandíbula mientras las adenopatías no.

· Los higromas quísticos presentan una transiluminación 
positiva.

· Los quistes del arco branquial suelen presentar hoyuelos 
o depresiones en la piel suprayacente. 

· Los quistes del conducto tirogloso se encuentran en la 
línea media y se mueven al tragar.

· Los quistes dermoides también están en la línea media 
pero no se desplazan al tragar.

Tabla 2. Datos de alarma 

De la adenopatía De la clínica/exploración
De las pruebas  

complementarias
De la evolución

Supraclavicular
Cervicales bajas
Epitroclear

Pérdida de peso más de 
10%

Citopenias (anemia, trombope-
nia, leucopenia)

Aumento de tamaño 
tras 2 semanas

Tamaño mayor 3 cm Fiebre de más 1 semana 
Alteraciones bioquímicas (eleva-
ción LDH y/o ácido úrico)

No disminución tras 4-6 
semanas

Consistencia dura y go-
mosa

Sudoración 
PCR, VSG no descenso o 
aumento

No tamaño basal tras 
8-12 semanas

Adherida Hepato-esplenomegalia
Rx. Tórax alterada (adenopatía 
o masa en hilio y /o en medias-
tino)

No disminuye tras 2 se-
manas de antibioterapia

Generalizada sin �liar Palidez/ictericia

Progresión No involución Datos de sangrado

Generalizadas, con�uentes 
Artromialgias, tos disnea, 
disfagia

LDH: Lactato deshidrogenasa, PCR: proteína C reactiva, VSG: velocidad de sedimentación globular
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Las adenopatías secundarias a micobacterias suelen ser 
unilaterales, empastadas o �uctuantes, con eritema de la 
piel, pero no dolorosas ni calientes y presentan un curso 
subagudo o crónico. 

En procesos malignos suelen ser de consistencia aumen-
tada/gomosa, adheridos a planos profundos, no muy dolo-
rosas ni con signos in�amatorios locales

Dentro de la etiología neoplásica lo mas frecuente son de 
origen hematológico, que pueden ser primarias o metastá-
sicas. Y dentro de las secundarias a tumores sólidos, des-
tacar el neuroblastoma que es el más frecuente seguido 
del rabdiomiosarcoma, tumores de la región ORL (otorrino-
laringología) y el tiroides.

 Tabla 3. Etiología de adenopatías

Infecciosa

· Bacterias
o Localizadas: Faringitis STC, infecciones cutáneas y dentales, tularemia, peste, enf. por 
arañazo de gato, difteria, chancroide, �ebre por mordedura de rata
o Generalizadas: brucelosis, �ebre tifoidea, leptospirosis, linfogranuloma venéreo.
· Virus: VEB, CMV, VHS, VIH, VHB, paperas, rubeola, sarampión, dengue.
· Micobacterias: TBC, micobacterias atípicas
· Hongos: Histoplasmosis, coccidioidomicosis, criptococcosis
· Protozoos: Toxoplasmosis, leishmaniasis 
· Espiroquetas: Lúes secundaria, enf. Lyme

Neoplasias Leucemia, linfoma, metástasis, tumores de cabeza y cuello

Linfoproliferativa

Linfadenopatía angioinmunoblástica con disproteinemia  
Enfermedad linfoproliferativa autoinmune  
Enfermedad de Rosai-Dorfman  
Linfohistiocitosis hemofagocítica

Inmunológica
Fármacos, enfermedad del suero, dermatomiositis, lupus eritematoso sistémico, artritis 
reumatoide juvenil, enfermedad granulomatosa crónica, reacciones a fármacos

Endocrinológica Enfermedad de Addison, hipotiroidismo

Varios
Enfermedad de Kawasaki, enf. de Kikuchi, enf. de Castleman, enf. de Churg-Strauss, 
sarcoidosis, amiloidosis, enfermedades de depósito de lípidos, histiocitosis, pseudotumor 
in�amatorio

STC: Streptococcus pyogenesVEB: Virus Epstein-Barr, CMV: Cirumegalovirus, VHS: Virus Herpes Simple, VIH: Virus de inmunode�cien-
cia Humana, VHB: Virus de la Hepatitis B, TBC: Tuberculosis

Figura 2. Causas no infecciosas de adenopatías
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En la exploración física conviene determinar si la afecta-
ción es uni o bilateral. 

En las adenopatías bilaterales el tratamiento con antiin�a-
matorios AINEs es opcional, seguido de un control en dos 
semanas.  En caso de que las adenopatías hayan disminui-
do de tamaño, lo más probable que la etiología sea vírica 
ya que es la forma de presentación más frecuente en los 
niños y sueles ser reactivas a infecciones por virus respira-
torios. Tienen un curso autolimitado, disminuyendo de ta-
maño en unos días, máximo en 2-4 semanas. En la mayoría 

de los casos, debido a su benignidad y curso autolimitado 
no se recomienda realizar pruebas complementarias.  

Las pruebas complementarias están indicadas si hay sin-
tomatología sistémica (�ebre, malestar general), falta reso-
lución en el tiempo esperado o tras el tratamiento (subagu-
das/crónicas) o progresión, el diagnóstico no está claro o 
hay signos de alarma. 

Se deben realizar de forma escalonada y según los hallaz-
gos de la anamnesis y la exploración física. El estudio diag-

Tabla 4. Etiología según localización y drenaje (cabeza y cuello)

Localización  
de adenopatía

Zona de drenaje Etiología

Occipital

Cuero cabelludo 

(zona posterior) 

Cuello

Frecuente: infecciones del cuero cabelludo (incluyendo 
tiña capitis, piojos), picaduras de insecto, seborrea, 
exantema súbito 

Menos frecuente: rubeola, leucemia linfoblástica aguda

Postauricular
Cuero cabelludo (zona temporal y parietal)  
CAE, pabellón auricular

Rubeola, exantema súbito

Preauricular

Cuero cabelludo (zona anterior y tempo-
ral)  
Conducto auditivo y pabellón auricular  
Conjuntiva lateral y párpados

Frecuente: infecciones oculares y conjuntivales (ade-
novirus, síndrome oculoglandular), celulitis facial, otitis 
media, viral (rubéola, parvovirus)

Menos frecuente: enfermedad por arañazo de gato, 
tularemia, listeriosis

Parotídea
Frente, cuero cabelludo zona temporal, 
CAE, cara, oído medio, encías, parótida , 
raíz nasal, párpados, paladar

Submandibular
Mejilla, nariz, labios, lengua, glándula 
submandibular, mucosa oral 

Infecciones dentales, de mucosa oral, lengua y encía, 
caries, labios crónicamente agrietados.

Submentoniana

Labio inferior,  
Suelo de la boca  
Piel de mentón  
Punta de lengua

Infecciones dentales y de mucosa oral, lengua y encías  
 
Infección por estreptococo del grupo B en menores de 
2 meses. 

Cervical

Cráneo  
Cuello  
Orofaringe  
Cervical super�cial: Piel, Laringe inferior, 
conducto auditivo inferior, parótida

Cervical profundo superior: Amígdalas, 
adenoides, faringe, cuero cabelludo y 
cuello posterior, nariz, lengua, laringe, 
tráquea, tiroides, paladar, esófago, senos 
paranasales, otros ganglios cérvicofacia-
les.

Cervical profundo inferior: Cuero cabellu-
do y cuello zona posterior, nasofaringe, 
zonas del brazo

Anterior:

Frecuente: Infecciones virales de vía respiratoria supe-
rior: faringe, cavidad oral, cabeza y cuello.

Adenitis bacteriana, infección por virus de Epstein-Ba-
rr, citomegalovirus, enfermedad por arañazo de gato, 
micobacterias TBC y no TBC.

Menos frecuente: enfermedad de Kawasaki, tularemia, 
toxoplasmosis, linfoma de Hodgkin, linfosarcoma, neu-
roblastoma, rabdomiosarcoma, sarcoidosis

Posterior:

Toxoplasmosis, infección por virus de Epstein-Barr, 
rubeola, infección orofaríngea (viral, STC, STF) o del 
cuero cabelludo, enfermedades del tiroides, enfer-
medad de Kikuchi, histiocitosis sinusal, enfermedad 
autoinmune linfoproliferativa

Facial
Párpado, conjuntiva, piel y mucosa nasal 
y de mejillas, nasofaringe

Supraclavicular

Derecha: zona inferior de cuello, medias-
tino, pulmón  
Izquierda: zona inferior de cuello, medias-
tino y abdomen 

Neoplasias: linfoma y metástasis 

Derecha: enfermedad maligna o infección en el me-
diastino 

Izquierda: enfermedad maligna del abdomen, linfoma, 
TBC
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Fig. 3 Paciente con linfoma cervico-mediastínico que provocó un síndrome de vena cava superior.

nóstico se puede comenzar en Atención Primaria (pruebas 
complementarias de 1er y 2º nivel), y derivar al hospital 
para valoración (pruebas de 3er nivel y tratamiento), no 
obstante, si hay sospecha proceso tumoral debe remitirse 
al paciente al hospital cuanto antes.

La ecografía ganglionar se puede considerar de primer ni-
vel (según su disponibilidad y accesibilidad), útil en el diag-
nóstico deferencial con otros procesos y ante la sospecha 
de absceso. Las pruebas de segundo nivel se realizarán 
de forma dirigida según la sospecha diagnóstica hasta el 
momento, tras las pruebas de primer nivel y el curso evo-
lutivo. El Mantoux y/o IGRAS se pueden considerar de 1er 
o 2º nivel según la sospecha diagnóstica. Las pruebas de 
tercer nivel deberán ser consideradas ante la ausencia de 
diagnóstico y/o la persistencia o la progresión de la ade-
nopatía y/o los síntomas. Deben ser indicadas desde aten-
ción especializada. 

La PAAF se suele realizar antes que la biopsia por su sen-
cillez en la técnica y la rapidez de los resultados. No debe 
realizarse si se sospecha absceso por micobacteria atípica 
por la posibilidad de �stulización. Si se sospecha neopla-
sia, la PAAF ofrece escaso rendimiento, siendo necesaria 
la biopsia. 

Las indicaciones de biopsia son:

Sospecha de enfermedad sistémica o local

 · Existencia de síntomas generales

  · Pérdida de peso mayor a 10%

  · Fiebre más de una semana

  · Sudoración nocturna

  · Fatiga

 · Hepatoesplenomegalia

 · Adenopatías generalizadas persistentes

 · Epistaxis recurrentes, obstrucción nasal progresiva, 
parálisis facial u otorrea

 · Presentación de citopenias o blastoos en analítica

 · Afectación mediastínica en Rx de tórax

 · Afectación medular

Localización 

 · Supraclavicular

 · Cervical inferior y posterior

 · Adherida

Tamaño

 · Mayor de 2cm de diámetro

 · Continúan aumentando tras 2 semanas

 · No disminuyen tras 4-6 semanas

 · No normaliza el tamaño tras 8-12 semanas

 · Adenopatías mayores de 1cm en neonatos

Consistencia

 · Sin in�amación 

 · No dolorosa salvo en rápidamente progresivas

 · Firme, gomosa, adherida

 · Ulceración 

Sospecha de infección por mycobacterias

Sospecha de patología no infecciosa

 · Se descartan causas infecciosas

 · No responde a tratamiento antibiótico durante 2 sema-
nas

 · Elevación de reactantes de fase aguda a pesar del tra-
tamiento antibiótico.

En las adenopatías unilaterales si se evidencia un absce-
so (eritema, �uctuación etc) se deberá derivar a cirugía. A 
veces debido a la deestructuración de los tejidos adya-
centes, en quirófano es técnicamente imposible obtener la 
adenopatía completa. Intuyendo muchas veces que la ex-
tirpación ha sido completa; sin embargo, el tejido obtenido 
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Tabla 5. Actitud diagnóstico-terapéutica de las adenopatías cervicales 

Adenopatías Agente Tratamiento

Agudas bilate-
rales

Virus
Enfermedad leve: Medida, registro y control evolutivo
Enfermedad grave, persistente o progresiva: pruebas complementarias y tratamiento según 
etiología.

Agudas unilate-
rales 

S. pyogenes y
S. aureus

Leves: Medida, registro y control evolutivo

Moderadas: Antibioterapia oral (previa recogida de muestras): cefadroxilo o amoxicilina-ác. 
clavulánico 

Graves: Ingreso hospitalario, incisión y drenaje y antibioterapia parenteral

F. tularensis 
Enfermedad leve: macrólidos Duración antibiotera-

pia: > 2 semanasEnfermedad grave: ingreso, antibioterapia parenteral (gentamicina), 
drenaje quirúrgico (a veces)

Subagudas/cró-
nicas 
bilaterales

VEB, CMV, toxo-
plasmosis

Pruebas complementarias y tratamiento según etiología. Tratamiento sintomático. Medida, 
registro y control evolutivo.

Subagudas/cró-
nicas 
unilaterales

Enf. arañazo gato

P. inmunocompetente, enfermedad. leve/moderada: remisión espontánea en 1 - 4 meses.

P. inmunodeprimido o enfermedad grave (dolor, supuración, síntomas generales): 
Azitromicina VO: 10 mg/kg/día el primer día y 5 mg/kg/día, los 4 días siguientes, c/24h (máx. 
500 mg/d, 1er día, 250 mg/d, 2º-5º día), 5 días; punción aspirativa si hay absceso.

Toxoplasmosis

P. inmunodeprimido o enfermedad grave: 
Pirimetamina VO: 1 mg/kg/día, c/12 horas (maximo 50 mg/día) los 2 
primeros días, 
después 1 mg/kg/día, c/24 horas (máx. 25 mg/día) + Ácido fólico 
10–20 mg, 3 veces/semana + Sulfadiazina (VO): 75 mg/kg (primera 
dosis), después 50 mg/kg/12 horas (máx. 4 g/día)

Duración: 3-4 sema-
nas o hasta la remi-
sión de los síntomas.

Micobacterias no TB

Tratamiento de elección: exéresis completa y precoz: 
Si no es posible la escisión: Incisión y curetaje completo.
Adenopatías de pequeño tamaño o rechazo de la cirugía: observación
Tratamiento médico indicado si: 
Alto riesgo de lesión del facial, extirpación incompleta del ganglio afectado, adenitis extensas 
con afectación bilateral, casos muy evolucionados con múltiples �stulizaciones, recidiva tras la 
cirugía
Tratamiento médico (dos antibióticos), ajustando según antibiograma, duración: 3-6 meses
Azitromicina: VO: 10 mg/kg/día, c/24 horas o claritromicina VO: 15 mg/kg/día, c/12 horas + 
Rifabutina: VO: 5 mg/kg/día, c/24 horas 
ó
Cipro�oxacino VO: 20-30 mg/kg/día, c/12 horas, (máx. 750 mg/dosis)
ó
Etambutol VO: 15-25 mg/kg/día, c/24 horas (máx. 2,5 g/dosis)

Micobacterias TB

Tratamiento igual que la TBC pulmonar: 
Fase de remisión: 2 meses 
(H) Isoniacida: 10 mg/kg/día (máximo 300 mg/día), c/24 horas 
+ 
(R) Rifampicina: 10 (10-20) mg/kg/día (máximo 600 mg/día), c/24 horas 
+ 
(Z) Pirazinamida: 15-40 mg/kg/día (máximo 2 g/día), c/24 horas 
+ 
(E) Etambutol: 15-25 mg/kg/día (máximo 2,5 g/día), c/24 horas 
Fase de mantenimiento: 3 dosis/semana, 4 meses
(H): 15 mg/kg/día (máximo 900 mg/día) + (R): 10-20 mg/kg/día + (Z): 50 mg/kg/día (máximo 2 g/
día)

servirá para ponerle nombre y apellido al microorganismo 
causante de la infección. 

En caso de que la adenopatía sea secundaria a micobacte-
rias, la biopsia será también terapéutica, siendo necesario 
sólo la exéresis completa de la adenopatía. 

Depende del tamaño, si son menores de 2cm se puede 
administrar tratamiento con ibuprofeno y control en 2-4 se-
manas. Si son mayores de 2cm con o sin �ebre se adminis-
trará tratamiento antibiótico empírico e ibuprofeno. 

Las adenopatías persistentes, más de 2-4 semanas debe-
rán derivarse a un hospital de tercer nivel si aumentan de 
tamaño, si no han cambiado de tamaño conviene realizar 
pruebas complementarias y control en 2 semanas. Si des-
pués de este tiempo persiste mayor de 2 cm, citopenias 
o elevación de reactantes de fase aguda y ausencia de 
diagnóstico está indicado derivar a un hospital de tercer 
nivel. 
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Introducción
La leucemia aguda es la enfermedad oncológica más fre-
cuente en la infancia, sin embargo, menos del 1% se desa-
rrolla en el periodo neonatal. La leucemia neonatal se de�-
ne como aquella iniciada en el primer mes de vida, siendo 
en la mayoría de los casos congénita. Con excepción de 
los pacientes afectos de síndrome de Down, es una enti-
dad rara, con una prevalencia de 1-8 casos por cada millón 
de recién nacidos1. 

Clínicamente se caracteriza por presentar hepatoesple-
nomegalia prominente, in�ltración cutánea, in�ltración del 
sistema nervioso central e hiperleucocitosis entre otros 
síntomas. Los criterios diagnósticos que de�nen esta en-
tidad son su presentación hasta el primer mes de vida; el 
incremento de células inmaduras tanto en médula ósea, 
sangre periférica como en tejidos no hematopoyéticos; y la 
ausencia de otras causas que expliquen esta proliferación 
celular2,3. 

Exponemos el caso clínico de una lactante con diagnóstico 
post mortem de leucemia aguda mixta (mieloide y linfoide 
B) de probable origen neonatal y realizamos una revisión 
bibliográ�ca.

Caso clínico

Lactante mujer de 37 días de vida que acude a urgencias 
presentando cuadro caracterizado por decaimiento, hipo-
tonía, coloración pálido-grisácea de piel y mucosas, relle-
no capilar enlentecido, pulsos débiles y quejido continuo 
con respiración ine�caz. La madre refería rechazo de la ali-
mentación, distensión del abdomen y di�cultad respiratoria 
progresiva en las últimas 48 horas.

Sus antecedentes personales eran anodinos. Presentó un 
embarazo controlado cursado sin patologías maternas ni 
hábitos tóxicos y con serologías infecciosas maternas ne-
gativas a VIH, VHB y lúes; así como cultivo de exudado va-

ginal negativo a streptococo del grupo B. Nacida a término 
(38+1 semanas de edad gestacional) con peso adecuado 
a su edad gestacional (3150g), permaneció 48 horas en 
planta sin incidencias con exploración al alta sin hallazgos 
patológicos. El resultado de pruebas metabólicas estaba 
pendiente. No presentaba tampoco ningún antecedente 
familiar de interés. 

Tras la evaluación inicial en triaje, pasó a la sala de emer-
gencias donde se monitorizó y se constató frecuencia 
respiratoria 60 respiraciones por minuto, saturación trans-
cutánea de oxígeno 79%, frecuencia cardiaca 140 latidos 
por minuto, presión arterial 117/88 mm Hg y temperatura 
35,9ºC. En la exploración llamaba la atención la presencia 
de respiración rápida y super�cial, sin auscultarse ruidos 
anormales. El abdomen estaba marcadamente distendido 
con signi�cativa hepatomegalia. Se observaba sangre fres-
ca en pañal procedente del ano. Ante la situación de shock 
descompensado se establecieron medidas de estabiliza-
ción inicial mediante secuencia ABC. Tras canalización de 
vía venosa se administró bolo de suero salino �siológico y 
se solicitaron las pruebas complementarias (hemograma, 
bioquímica completa, gasometría venosa, hemocultivo, ra-
diografía de tórax y ecografía de abdomen). 

A los pocos minutos de su estancia en urgencias presen-
tó parada cardiorrespiratoria que precisó ventilación con 
presión positiva, intubación, masaje cardiaco y tres dosis 
de adrenalina; recuperando posteriormente constantes vi-
tales. 

Ante la situación de extrema gravedad, ingresó en la uni-
dad de cuidados intensivos pediátricos (UCIP) donde se 
administró terapia de soporte con ventilación mecánica 
invasiva, varios bolos de suero salino �siológico a 10-20 
ml/kg y perfusión de adrenalina para mantener constantes 
vitales. Por la posibilidad diagnóstica de un shock séptico 
se inició antibioterapia empírica con ampicilina, cefotaxima 
y metronidazol. Se procuró canalizar vía venosa central sin 
éxito dado el sangrado continuo por las zonas de punción 
secundario a la coagulopatía que presentaba. 

Este trabajo ha sido prresentado en XXIII Reunión Cientí�ca Conjunta Digital SPAOYEX-SPAO. 8-10 Abril 2021.
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Entre los resultados analíticos destacaba en el hemograma 
y en frotis de sangre periférica la presencia de hiperleuco-
citosis masiva (sin posibilidad de contaje real) con celulari-
dad en distintos gradientes madurativos, anemia grave (Hb 
5.1g/dl), plaquetopenia (54.000 células/mm3) y coagulopa-
tía (Tiempo de Protrombina 42 s y Tiempo de tromboplas-
tina parcial activada 136 s). Los reactantes de fase aguda 
eran normales. 

En la ecografía abdominal se apreció engrosamiento de 
asas intestinales y hepatoesplenomegalia; y en la radiogra-
fía de tórax y abdomen in�ltrados pulmonares y opaci�ca-
ción de abdomen con asas centrales (Figura 1). Se realizó 
además a pie de cama una ecocardiografía donde se iden-
ti�caron datos de disfunción biventricular grave. 

A pesar del tratamiento de soporte y de la administración 
de concentrado de hematíes y plasma el paciente presentó 
deterioro clínico progresivo, siendo éxitus a las cuatro ho-
ras de su ingreso en UCIP.

Ante la evolución fulminante del cuadro clínico se solicitó 
a los padres consentimiento para realización de necropsia, 
la cual aceptaron. 

En la necropsia se visualizó a nivel microscópico in�ltración 
linfoproliferativa en cerebro, riñones, hígado y corazón. Se 
apreció población celular de aspecto blástico con inmu-
nohistoquímica positiva para CD34, CD43 y CD38 junto a 
reordenamiento clonal del gen IGH, todo compatible con 
una leucemia aguda mixta, mieloide y linfoide B.

Discusión

A diferencia de lo que ocurre en el resto de la infancia, la 
leucemia mieloblástica aguda (LMA) es más frecuente que 
la leucemia linfoblástica aguda (LLA) en el periodo neo-
natal; ya que aproximadamente 2/3 de los casos corres-
ponden con LMA y solo 1/3 con LLA. Además, aunque de 
forma casi excepcional, podemos encontrarnos casos de 
leucemias bifenotípicas o leucemias de linaje mixto (LLM), 
como sucedió en nuestra paciente. Las leucemias mixtas 

son aquellas que presentan características tanto linfoides 
como mieloides en las que pueden existir células leucé-
micas con rasgos mieloides y linfoides a la vez, o bien, 
algunas células leucémicas con características mieloides y 
otras con características linfoides. Las LLM son entidades 
muy poco frecuentes y presentan de forma general un pro-
nóstico sombrío4-6.

La clínica más frecuente de presentación de las leuce-
mias neonatales se caracteriza por hepatoesplemomega-
lia (80%), hiperleucocitosis (50-80%) y lesiones cutáneas 
(60%)3. La in�ltración cutánea suele aparecer en forma de 
nódulos de coloración azul/púrpura, que se conoce como 
exantema “bluberry muf�n” y constituye lo que se conoce 
como leucemia cutis7. Otros signos cutáneos que pueden 
aparecer son pápulas, petequias o exantemas generaliza-
dos1. Además, puede existir in�ltración del sistema nervio-
so central (SNC) hasta en un 50% de los casos, con fon-
tanela abombada, papiledema o hemorragias retinianas8. 

Las alteraciones analíticas típicas son la hiperleucocitosis 
(>50x109) pero también puede existir anemia, trombocito-
penia o neutropenia. Cuando la hiperleucocitosis es muy 
elevada, suele aparecer alteración del nivel de conscien-
cia, distrés respiratorio, hipoxemia y fallo cardiaco o renal 
como presentaba nuestra paciente. 

El diagnóstico se establece en base a la visualización del 
frotis de sangre periférica y al aspirado de médula ósea, 
junto con un estudio genético e inmunológico que permiti-
rá categorizar subtipo de leucemia4. Para con�rmar el diag-
nóstico es preciso cumplir los siguientes cuatro criterios; la 
presencia de células inmaduras en sangre periférica y en 
médula ósea, la existencia de in�ltración linfoproliferativa 
en tejidos no hematopoyéticos, el inicio en el primer mes 
de vida, y la exclusión de otros posibles diagnósticos4. 

El diagnóstico diferencial ha de realizarse con otras enti-
dades generalmente más frecuentes. Por un lado, se de-
ben descartar infecciones congénitas como toxoplasmo-
sis, rubeola, CMV, VHS, VIH, sí�lis o listeriosis. En general, 
gracias a las características clínicas de las TORCH y resto 
de infecciones congénitas, y al aislamiento de los agentes 
causales por cultivos, PCR o serologías, nos permiten di-
feréncialas de las leucemias neonatales de forma e�caz. 
Además, también se deben descartar otras patologías 
como un síndrome proliferativo transitorio; más frecuente 
en los pacientes con Síndrome de Down, ya que tienen 
una remisión espontánea y buen pronóstico, u otras en-
fermedades hemolíticas con reacción leucemoide. Por úl-
timo, también hay que realizar un diagnóstico diferencial 
con otras neoplasias congénitas como el neuroblastoma o 
la histiocitiosis de células de Langerhans dado que pueden 
tener presentaciones clínicas similares9,10.  

El tratamiento se basa en quimioterapia intravenosa con 
dosis ajustadas, generalmente menores a las usadas en 
el resto de la infancia debido al mayor riesgo de toxici-
dad y efectos secundarios por la edad e inmadurez de los 
tejidos corporales. En las LLM en concreto, existe gran 

Figura 1: Radiografía de tórax y abdomen. 
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incertidumbre en que tipo de quimioterapia es más ven-
tajoso y generalmente se usan regímenes terapéuticos 
combinados de LMA y LLA. En cuanto a los trasplantes 
de células progenitoras hematopoyéticas (TCPH) no están 
indicados de forma generalizada en este tipo de leucemias 
salvo cuando existen alteraciones moleculares concretas. 
Además, es importante realizar un buen tratamiento de so-
porte, un buen manejo precoz de posibles sepsis asocia-
das o incluso a veces precisan de exanguinotransfusión o 
leucoaféresis sin presentan mucha hiperleucocitosis4. 

Aunque existen algunos casos con remisión espontánea, 
el pronóstico es malo, con una supervivencia del 20-25% 
a los tres años del diagnóstico ya que, aunque en muchos 
pacientes se consigue una remisión de la enfermedad, las 
recaídas continúan siendo muy frecuentes.  Las alteracio-
nes hematológicas o las infecciones graves suelen ser las 
causas más frecuentes del fallecimiento como sucedió en 
el caso clínico que exponemos8. 
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   Resumen

  La displasia alveolo capilar con mal alineamiento de las venas pulmonares (DAC/MVP) 
es una patología poco común del desarrollo pulmonar vascular que cursa con hiper-
tensión pulmonar en el recién nacido. Los síntomas habitualmente comienzan en las 
primeras horas tras el nacimiento, con un fallo respiratorio que lleva a una muerte tem-
prana. Se caracteriza por una hipoxemia grave refractaria al tratamiento habitual de 
la hipertensión pulmonar persistente neonatal, siendo este criterio un aspecto a tener 
en cuenta en su diagnóstico diferencial. Puede estar asociada a otras malformaciones 
no letales. Se han identi�cado mutaciones puntuales heterocigotas de novo y delec-
ciones genómicas del gen FOXF1 en muchos pacientes. La mayoría de los casos de 
DAC/MPV son esporádicos; sin embargo, hasta en el 10% de ellos existe antecedente 
familiar. Su diagnóstico de�nitivo es histológico, habitualmente de muestras obtenidas 
postmortem.

Palabras claves:  Displasia alveolo capilar, hipertensión pulmonar persistente neonatal, gen  FOXF1, 
enfermedad intersticial pulmonar.

  Alveolar capillary dysplasia as a differential diagnosis of neonatal persistent pul-
monary hypertension

Abstract

  Alveolar-capillary dysplasia with misalignment of the pulmonary veins (ACD/MVP) is 
a rare disorder of pulmonary vascular abnormality with persistent pulmonary hyper-
tension of the newborn. Symptoms usually present within hours after birth, with res-
piratory failure leading to an early demise. It is characterized by severe hypoxemia 
refractory to the standard treatment of neonatal persistent pulmonary hypertension, 
this aspect will be taken into account in its differential diagnosis. It may be associated 
with other non-lethal malformations. Heterozygous de novo point mutations and geno-
mic deletions of the FOXF1 gene have been in most patients. Most cases of ACD/MPV 
are sporadic; however, familial cases are also reported in 10% of patients. Its de�nitive 
diagnosis is histological, usually from samples obtained postmortem.

Key words:  Alveolar-capillary dysplasia, persistent pulmonary hypertension of the newborn,   
FOXF1 gene, interstitial lung disease.

Introducción

La hipertensión pulmonar persistente neonatal (HPPN) es 
una enfermedad de múltiples y muy diferentes orígenes. 

Ponencia presentada como Caso clínico interactivo en la CVIII Reunión Cientí�ca de la SPAOYEX celebrada en Huelva, 
18-19 marzo 2022. 

Tiene una prevalencia estimada de 1.9 por cada 1000 re-
cién nacidos vivos y supone un 2% de los niños ingresa-
dos en las unidades de cuidados intensivos neonatales. Es 
secundaria a un fallo en la transición a la circulación normal 
tras el nacimiento y se caracteriza por un aumento de las 
resistencias vasculares pulmonares que causa hipoxemia 
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debido a un descenso del �ujo sanguíneo pulmonar y un 
shunt derecha-izquierda de la sangre. Su etiología es di-
versa, siendo el diagnóstico diferencial muy amplio, des-
de causas frecuentes y potencialmente tratables (sepsis, 
neumonías, síndrome de aspiración meconial, as�xia…) a 
otras de baja prevalencia, refractarias al tratamiento con-
vencional y de elevada mortalidad como es la displasia 
alveolo capilar con mal alineamiento de las venas pulmo-
nares (DAC/MVP)1-3.

Aportamos un caso de DAC/MVP en un neonato como 
diagnóstico diferencial de HPPN.

Caso clínico

Recién nacida a término de 38+5 semanas de edad gesta-
cional ingresa a las 29 horas de vida desde maternidad por 
cianosis generalizada e hipoxemia (saturación de oxígeno 
preductal 60%). Antecedentes perinatales: madre tercípara 
de 32 años con embarazo controlado. En la semana 30 de 
gestación se diagnosticó de retraso de crecimiento intraute-
rino con redistribución de �ujo y ausencia de �ujo diastólico 
en arteria umbilical en el último control previo al nacimiento.

El parto fue eutócico sin precisar reanimación, sin factores 
de riesgo infeccioso. Apgar 9/10. Somatometría al naci-
miento: peso 2450 g (percentil 4), longitud 47 cm (percentil 
10) y perímetro craneal 32 cm  (percentil 8).

A su ingreso en la unidad de cuidados intensivos neonatal 
presenta hipoxemia refractaria que mejora tras intubación 
orotraqueal, conectada a ventilación mecánica convencio-
nal con FiO2 100% e inicio de óxido nítrico inhalado (ONi) 
a 20 ppm.

Se realizan pruebas complementarias con hemograma, 
bioquímica, ecografía cerebral y abdominal que fueron 
normales. En la radiografía de tórax se aprecia aumento de 
densidad en lóbulo superior derecho (�gura 1). El estudio 
ecocardiográ�co demuestra hallazgos compatibles con 
HPPN sin anomalías cardíacas estructurales.

Mejoría transitoria en las horas siguientes a su ingreso, con 
estabilidad hemodinámica y precisando aportes de oxíge-
no a 100% para normosaturación. Posteriormente presen-
ta empeoramiento del estado general, con desaturación 
mantenida a 50% que no mejora tras paso a ventilación 
de alta frecuencia y ONi. Permanece sedonalgesiada con 
fentanilo y midazolam e inicia soporte inotrópico con do-
pamina. Tras varios eventos que cursan con bradicardia y 
desaturación mantenida presenta parada cardiorrespirato-
ria falleciendo a las 44 horas de vida.

Se realiza estudio genético y necropsia, detectándose mu-
tación del gen FOX1, responsable de malformaciones de la 
vascularización pulmonar conocida como displasia alveolo 
capilar, hallazgos con�rmados en el estudio anatomopato-
lógico (�guras 2-3).

Comentarios

La DAC/MVP es una patología poco común y letal dentro 
del grupo de enfermedades pulmonares intersticiales en la 
infancia4. Fue descrita por primera vez en 1947 por Mac-
Mahon como una “condición que afecta uniformemente a 
ambos pulmones o a uno de los lóbulos”5.

Su incidencia se desconoce porque en muchos casos es 
�liada como HPPN idiopática. Más del 90% de recién naci-

Figura 1. Radiografía de tórax

Figura 2. Ausencia de lobulación de pulmón derecho
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dos afectados son niños a término que presentan cianosis 
e hipoxemia en las primeras 48 horas de vida.

En su diagnóstico diferencial hemos de incluir:

• HPPN idiopática, la cual se diferencia de DAC/MVP por 
su reversibilidad y buena respuesta al tratamiento con va-
sodilatadores pulmonares, soporte respiratorio y oxigena-
ción por membrana extracorpórea.

• Sepsis, neumonía y otras infecciones.

• Trastornos respiratorios primarios, que incluye dé�cit de 
surfactante, hipoplasia pulmonar, hernia diafragmática y 
otras enfermedades intersticiales pulmonares.

• Cardiopatías congénitas.

• Trastornos neurológicos como la as�xia perinatal y enfer-
medades neuromusculares.

Aún hoy se diagnostica en el 90% de los casos median-
te autopsia, y sólo en el 10% en muestras pulmonares 
premortem. El estudio anatomopatológico revela un fallo 
en la formación de los capilares en la zona alveolar, en el 
que existe una disminución del número de capilares en los 
septos alveolares, los cuales se sitúan alejados del reves-
timiento epitelial alveolar; se acompaña de una marcada 
ectasia venosa y un engrosamiento de la capa media de las 
arterias con defecto en la ubicación de las venas6.

Está causada por una mutación en heterocigosis en el 
gen FOXF1 del cromosoma 16q24, aunque nuevos es-
tudios implican a otros dos genes causantes (ESRP1 y 
PLXNB2).

En aproximadamente el 10% de los casos existen otros 
miembros de la familia, siendo el 90% restante por muta-
ciones de novo7. El hallazgo de esta mutación nos permite 
realizar consejo genético a la familia, aparte de �liar esta 
patología como causa de la HPPN.

Hasta en el 50-80% de los casos se asocia a otras ano-
malías extrapulmonares entre las que se encuentran más 

comúnmente las malformaciones gastrointestinales, geni-
tourinarias y cardíacas5.

Su tratamiento no di�ere al de otros recién nacidos con 
HPPN. Sin embargo, la respuesta al mismo es mínima o 
inexistente, lo cual es clave para su diagnóstico.

El empleo de técnicas de reclutamiento pulmonar, ventila-
ción convencional o ventilación de alta frecuencia, o el uso 
de vasodilatadores pulmonares selectivos como el ONi o el 
sildena�lo sólo han logrado una mejoría transitoria de los 
síntomas, con un deterioro clínico posterior.

Se debe considerar una biopsia pulmonar para descartar 
DAC/MVP en recién nacidos que no respondan al trata-
miento convencional o que fallan en los intentos de de-
canulación de oxigenación con membrana extracorpórea.

Debido a que ninguno de los tratamientos de soporte des-
critos hasta el momento cambia la perspectiva respecto a 
la mortalidad en la DAC/MVP, el trasplante pulmonar sería 
actualmente la única opción que podría mejorar su super-
vivencia.
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Figura 3. Ausencia de contacto de capilares con epitelio alveolar
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La canalización arterial umbilical en el prematuro es de 
gran utilidad ya que nos permite la monitorización invasiva 
de la tensión arterial y/o la extracción de analíticas, pudien-
do así ser menos agresivos y evitar punciones repetidas¹.  

No obstante, al ser una técnica invasiva no está exenta 
de complicaciones. Aunque la más frecuente es el riesgo 
de infección, también hay que tener en cuenta las compli-
caciones no infecciosas. Entre ellas podemos encontrar la 
isquemia, que es más frecuente en paciente crítico o pre-
maturo por la fragilidad vascular que presentan, lo cual les 
condiciona mayor riesgo de vasoespasmo y trombosis¹,². 
Esta puede verse con la canalización de cualquier tipo de 
vía, no solo arterial. 

El manejo inicial sería conservador, indicando la retirada 
del catéter y la aplicación de calor en la extremidad con-
tralateral, favoreciendo así la vasodilatación. Si no fuese 

Figura 2. Evolución a los 5 días de haber iniciado trata-
miento con calor local y nitroglicerina tópica.

Figura 1. Se aprecia isquemia en todos los dedos del pie 
derecho. 

Figura 3. Úlceras en pulpejos como secuela inicial de la 
isquemia previa (18 días tras iniciar tratamiento). 
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su�ciente con estas medidas de primer nivel, está indicado 
el uso de nitroglicerina tópica en pomada al 2%, que al ser 
un relajante de la musculatura lisa produce vasodilatación 
vascular²,³. 

Presentamos un recién nacido de 26 semanas de gesta-
ción, al cual se canaliza arteria umbilical, que presenta co-
loración cianótica de los dedos de ambos pies, sin frialdad 
ni ausencia de pulsos distales. 

En el manejo, se retiró catéter arterial umbilical y se apli-
có calor local y nitroglicerina tópica al 2%, con mejoría 
progresiva en la coloración, con erosiones residuales en 
pulpejos en zonas más distales de algunos dedos, que 
han ido cicatrizando. No está bien de�nido en la literatura 
cuándo valorar iniciar nitroglicerina. En nuestro caso se 
inició de forma precoz, con buenos resultados, durante 

un total de 16 días, sin presentar efectos secundarios du-
rante el mismo. 
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   Resumen

  Las neoplasias retroperitoneales primarias tienen baja incidencia en niños y represen-
tan un amplio grupo histológico de tumores de tejidos mesodérmicos, neurogénicos, 
de células germinales, ectodérmicos o linfáticos. En concreto, el paraganglioma es un 
tumor de células croma�nes que secreta catecolaminas y forma parte de la familia de 
los tumores neuroendocrinos. Aunque es una causa rara de hipertensión secundaria 
en pediatría, la presentación de hipertensión en estos pacientes es característica y el 
tratamiento es de�nitivo. 

  Los exámenes preoperatorios de tomografía computarizada (TC) o resonancia mag-
nética (RM) se realizan en la mayoría de niños con paragangliomas después de la 
ecografía inicial, con características típicas como la localización paraaórtica, áreas 
de necrosis o hemorragia y calci�caciones puntiformes, así como realce marcado y 
precoz. Es por ello que es importante conocer su presentación por imagen para así 
realizar un correcto diagnóstico diferencial.

Palabras clave:  Tumor retroperitoneal, paraganglioma, tomografía computarizada.

  Retroperitoneal paraganglioma: characteristics of an infrequent pathology.

Abstract

  Primary retroperitoneal neoplasms have low incidence in children and represent a 
broad histologic group of tumors of mesodermal, neurogenic, germ cell, ectodermal, 
or lymphatic tissues. Speci�cally, the paraganglioma is a chromaf�n cell tumor that 
secretes catecholamines and is part of the family of neuroendocrine tumors. Although 
it is a rare cause of hypertension in pediatrics, the secondary presentation of hyper-
tension in these patients is characteristic and treatment is de�nitive.

  Preoperative computed tomography (CT) or magnetic resonance imaging (MRI) exa-
minations are performed in most children with paragangliomas after the initial marked 
ultrasound, with typical features such as para-aortic location, areas of necrosis or 
hemorrhage, and punctuate calci�cations, as well as marked and early enhancement. 
That is why it is important to know its presentation by imaging in order to make a co-
rrect differential diagnosis.

Key words:  Retroperitoneal tumor, paraganglioma, computed tomography.

Caso clínico

Presentamos el caso de un varón de 13 años en segui-
miento por Urología y Neurología por varicocele derecho 

y migrañas respectivamente, que acude a Urgencias por 
dolor abdominal tipo cólico de 24 horas, con analítica nor-
mal. Dado el diagnóstico de varicocele, en consulta de 
Urología se realiza ecografía abdominal donde se observa 
una masa retroperitoneal, con�rmada posteriormente por 
Radiología, que solicita una TC torácica y abdominopél-
vica con contraste intravenoso para estudio de extensión, 
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con�rmando una gran masa retroperitonal derecha que se 
extiende desde páncreas hasta con�uencia de las venas 
ilíacas comunes (Fig. 1A), en íntima relación con la vena 
cava inferior, aorta y sus principales ramas y vena renal 
izquierda. Contacta con hígado, y comprime riñón y colon 
derechos. Presenta densidad heterogénea con zonas de 
necrosis y otras muy vascularizadas con shunts arteriove-
nosos que condicionan dilatación de la vena cava inferior 
e insu�ciencia cardíaca (alto riesgo de sangrado en la ma-
nipulación de la lesión), así como calci�caciones amorfas 
(Fig. 1B). Además, asocia un nódulo pulmonar y una lesión 
esclerosa en vértebra D1 (Fig. 2A y B).

Se solicitan catecolaminas en orina, que se encuentran en 
rango normal a excepción de la Normetanefrina, discreta-
mente aumentada (456 µg/g), así como PET-TC en la que 
no se puede descartar angiosarcoma entre otras posibili-
dades. 

Debido a estas discrepancias, se toman biopsias del nódu-
lo pulmonar y la lesión ósea, con diagnóstico de metásta-
sis de paraganglioma. Ante el alto riesgo de sangrado con 
la manipulación de la lesión (por su íntimo contacto con 
grandes vasos abdominales), se comienza tratamiento con 
doxazosina 1 mg/12 horas vía oral, con buena respuesta.

Las neoplasias retroperitoneales primarias son raras en 
niños y representan un amplio grupo histológico de tu-
mores de tejidos mesodérmicos, neurogénicos, de célu-
las germinales, ectodérmicos o linfáticos1,2. En concreto, 
los feocromocitomas y los paragangliomas son tumores 
neuroendocrinos infrecuentes en pediatría; sin embargo, 

estos representan el tumor endocrino más frecuente en 
la infancia, con una incidencia en la población general de 
1:100.000 pacientes/año, siendo un 10-20% pacientes pe-
diátricos3.

Hay que remarcar que se llama feocromocitoma si asien-
ta sobre la médula suprarrenal (70%) y paraganglioma si 
asienta en los paraganglios simpáticos y parasimpáticos, 
generalmente en retroperitoneo y tórax (30%)3. Esto es im-
portante dado que el riesgo de malignización y el estudio 
genético son claramente diferentes, pues aproximadamen-
te del 22 al 50% de los paragangliomas retroperitoneales 
son malignos, en comparación con sólo el 2-10% de feo-
cromocitomas suprarrenales1,3. En nuestro caso, nos cen-
traremos en el paraganglioma.

El paraganglioma suele presentarse en niños mayores, 
pero se ha reportado en lactantes. Su ubicación preponde-
rante son los órganos de Zuckerkandl. 

La sintomatología clínica es muy diversa, principalmente 
debida a la excreción de catecolaminas. Aproximadamente 
el 40% de los paragangliomas retroperitoneales son acti-
vos, provocando la tríada clásica de cefalea, sudoración y 
taquicardia junto con la hipertensión arterial, que son sig-
nos de sobreactividad simpática3,4. Otros síntomas como 
la sudoración, vómitos y poliuria son muy frecuentes3,5. En 
cambio, algunos pacientes permanecen asintomáticos, 
realizándose el diagnóstico tras una prueba de imagen de 
manera fortuita.

En cuanto a su diagnóstico mediante pruebas de imagen, 
la ecografía, de fácil acceso y la primera a realizar en un pa-

Figura 1. Imágenes de TC abdominopélvica con contraste intravenoso en planos coronal (A) y axial (B). Se visualiza una 
gran masa retroperitonal derecha que se extiende craneocaudalmente desde nivel de cabeza pancreática hasta con�uen-
cia de las venas ilíacas comunes, con una longitud de 11,6 cm y un tamaño en plano axial de al menos 10,7 x 7,9 cm. 
Está en íntima relación con la vena cava inferior, contacta en algunas zonas en casi 180º con aorta, contacta con arteria 
mesentérica inferior y con arteria mesentérica superior proximal, muestra amplio contacto con la arteria renal derecha, 
engloba la vena renal izquierda. Comprime y desplaza posteriormente el riñón derecho del cual no parece depender. 
Contacta con hígado, comprime levemente colon derecho, y comprime y desplaza anteriormente duodeno y cabeza pan-
creática. Presenta densidad heterogénea con áreas centrales hipodensas sin realce sugerentes de zonas de necrosis con 
calci�caciones amorfas, áreas de apariencia sólida con realce, pero destacan extensas áreas con intenso realce en fase 
arterial, con probables shunts arteriovenosos.
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Como conclusión, dado que los paragangliomas retroperi-
toneales son tumores potencialmente malignos, es impor-
tante conocer su presentación por imagen para así realizar 
un correcto diagnóstico diferencial.

Bibliografía

1.- Xu Y, Wang J, Peng Y, Zeng J. CT characteristics of 
primary retroperitoneal neoplasms in children. Eur J Radiol. 
2010;75(3):321-8. 

2.- Kuo MJM, Nazari MA, Jha A, Pacak K. Pediatric Me-
tastatic Pheochromocytoma and Paraganglioma: Clinical 
Presentation and Diagnosis, Genetics, and Therapeutic 
Approaches. Front. Endocrinol. 2022; 13:936178. 

3.- Mosquera Gorostidi A, Justo Ranera A, Zakirian Denis 
SE, González Temprano N, Sagaseta de Ilúrdoz Uranga 
M, Molina Garicano J. Feocromocitoma y paraganglio-
ma en la infancia: a propósito de 2 casos. An Pediatr. 
2015;82(1):e175-e180. 

4.- Barontini M, Levin G, Sanso G. Characteristics of pheo-
chromocytoma in a 4-to20-year-old population. Ann NY 
Acad Sci. 2006;1073:30-7. 

5.- Neumann HP, Bausch B, McWhinney SR, Bender BU, 
Gimm O, Franke G, et al. Germ-line mutations in nonsyn-
dromic pheochromocytoma. N Engl J Med. 2002;346:1459-
66. 

6.- Pacak K, Eisenhofer G, Ahlman H, Bornstein SR, Gime-
nez-Roqueplo AP, Grossman AB, et al. Pheochromocyto-
ma: Recommendations for clinical practice from the First 
International Symposium October 2005. Nat Clin Pract En-
docrinol Metab. 2007;3:92-102. 

ciente con clínica de sospecha, presenta baja sensibilidad. 
Por ello, se precisa de técnicas con sensibilidad elevada, 
como la TC y/o la RM. Sin embargo, esta sensibilidad dis-
minuye en tumores extraadrenales, metastásicos o recu-
rrentes, además de presentar baja especi�cidad3. Es por 
ello que de entre las mencionadas, la TC es la prueba de 
elección. Los paragangliomas retroperitoneales se mues-
tran como lesiones sólidas bien delimitadas, redondos o 
lobulillares de localización paraaórtica. Las áreas de necro-
sis o hemorragia y las calci�caciones puntiformes pueden 
demostrarse igualmente en la TC. Tras la administración 
de contraste, el paraganglioma suele ser hipervascular y 
muestra realce marcado y temprano. A mayor malignidad, 
mayor tamaño, necrosis y márgenes mal de�nidos1.

El diagnóstico diferencial se realizará con otros tumo-
res como el neuroblastoma/ganglioneuroblastoma (masa 
agresiva, irregular y de gran tamaño, heterogénea debido 
a necrosis o hemorragia con calci�caciones amorfas y que 
tiende a hacer metástasis a órganos distantes), ganglio-
neuroma (masa bien delimitada, homogénea en TC sin 
contraste con realce tardío leve-moderado), sarcomas 
(masas heterogéneas con necrosis frecuente y raras calci-
�caciones) y el linfoma (masas bilaterales simétricas o cen-
trales únicas a lo largo de los grandes vasos abdominales, 
homogéneas, siendo raras la necrosis y la calci�cación)1.

El tratamiento curativo es la exéresis quirúrgica, consi-
guiéndose un 90% de remisión completa1. Dado que éste 
conlleva elevado riesgo cardiovascular, se deben adoptar 
medidas prequirúrgicas para bloquear los efectos del ex-
ceso de las catecolaminas al menos 10-14 días antes de la 
cirugía, con fármacos como la fenoxibenzamina, antago-
nista no competitivo de los receptores alfa 1-postsinápti-
cos y alfa 2-presinápticos6.

Figura 2. Imágenes en plano axial de TC torácica en ventana de parénquima pulmonar (A) y ósea (B). Se identi�can un 
micronódulo pulmonar en segmento laterobasal del lóbulo inferior derecho (�echa �na) y una lesión esclerosa en el cuer-
po de la vértebra D1 (�echa hueca). Dichas lesiones son sospechosas de metástasis de paraganglioma, con�rmado tras 
biopsia.
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   Resumen

  La displasia broncopulmonar (DBP) es una de las secuelas más importantes de la pre-
maturidad, presente hasta en el 25-40% de los menores de 32 semanas de gestación. 
El uso de corticoides prenatales ha disminuido la mortalidad y el síndrome de distrés 
respiratorio neonatal, y a pesar que con la introducción del surfactante, el uso limitado 
de oxigenoterapia, y estrategias de ventilación mecánica (VM) menos invasivas, la su-
pervivencia de los recién nacidos prematuros ha aumentado, la incidencia de DBP no 
ha disminuido sino que aumenta en algunas series, siendo esto debido a la nueva DBP, 
debida a una disrupción en el desarrollo estructural y vascular pulmonar. En el siguiente 
trabajo se repasan la de�nición de DBP y su clínica, haciendo hincapié en las estrate-
gias protectoras con evidencia cientí�ca y se resume el manejo para su prevención y 
seguimiento a largo plazo. 

Palabras clave:   Displasia broncopulmonar, insu�ciencia pulmonar crónica de la prematuridad, preven-
ción, daño pulmonar inducido por el respirador, farmacología, y agentes antiin�amato-
rios. 

  Update on bronchopulmonary dysplasia. Review of literature and a proposed al-
gorithm for prevention and management.

Abstract

  Bronchopulmonary dysplasia (BPD) is one of the most important sequelae of prema-
turity, and affects 25-40% of those under 32 weeks of gestation. Use of antenatal 
corticosteroids has decreased mortality and neonatal respiratory distress syndrome. 
With the introduction of surfactant, limited use of oxygen therapy and less invasive 
mechanical ventilation strategies, the survival of them has increased, but incidence of 
BPD has not decreased but rather increased in some series. This is due to new BPD, 
due to a disruption in pulmonary structural and vascular development. In this work, 
authors have reviewed the de�nition and clinic of BPD, the protective strategies and the 
management for its prevention and long-term follow-up. 

Key words:   Bronchopulmonary dysplasia, chronic pulmonary insuf�ciency of prematurity, pre-
vention and control, ventilator-induced lung injury, pharmacology, anti-in�ammatory 
agents.

Introducción

La DBP es una de las secuelas más importantes de la 
prematuridad y según el grado se asocia a estancias hos-
pitalarias prolongadas, alteraciones nutricionales y del 

neurodesarrollo, incluso a muerte por insu�ciencia car-

diopulmonar crónica. Ocurre en el 25-40% de los menores 

de 32 semanas de gestación1. Inicialmente fue descrita por 

Northway en 1967 como secuela �nal del distrés respira-

torio del recién nacido tratado con ventilación mecánica 

(�brosis pulmonar por la VMI intensiva)2. Con la introduc-

ción del surfactante, el uso limitado de oxigenoterapia, y 
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estrategias de ventilación mecánica menos invasivas, ha 
aumentado la supervivencia de los recién nacidos prema-
turos, pero aparece otro tipo de enfermedad, menos grave, 
la nueva broncodisplasia, provocada por una disrupción en 
el desarrollo estructural y vascular pulmonar1,3. 

De�nición

En el año 2000 el NICHD estableció la de�nición del térmi-
no DBP, aplicándose para aquellos recién nacidos que per-
manecen dependientes de oxígeno suplementario durante 
al menos 28 días3. La Sociedad Española de Neonatología 
(SENeo) recomienda emplear esta de�nición, seguido de 
la prueba �siológica de reducción de oxígeno (PRO) para 
clasi�car la DBP por su gravedad4. 

La gravedad de la DBP se establece en 2 momentos di-
ferentes según la edad gestacional, de forma que en re-
cién nacidos antes de las 32 semanas, se evaluará a las 36 
semanas de edad postmenstrual (EPM) o al alta, mientras 
que en los nacidos después de las 32 semanas, la evalua-
ción se realizará a los 56 días de EPM o al alta (lo que se 
produzca antes). No se tiene en cuenta la administración 
de oxígeno durante la alimentación.

Se clasi�cará la DBP como:

-Leve (grado 1) si no precisa O2 suplementario (SatO2 > 
90% respirando aire ambiente). En estos no se realizará la 
PRO pues no precisan O2.

-Moderada (grado 2) si precisa FiO2 ≤ 30% para mantener 
SatO2 > 90% tras la PRO.

-Grave (grado 3) si precisa FiO2 > 30% y/o CPAP o ventila-
ción a presión positiva para mantener SatO2 entre 90-96%. 
En estos no sería necesario realizar la PRO, salvo que su 
SatO2 sea > 96%. 

Cada vez es más utilizada la oxigenoterapia de alto �u-
jo (OAF), y el grupo español de investigación en displasia 
broncopulmonar (GEIDIS) ha incorporado esta modalidad 
en la clasi�cación de la DBP, de forma que aquellos que 

requieran gafas nasales u OAF >2 lpm se incluyen como 
DBP grave4. 

Existen otras de�niciones de DBP, destacando la de Isa-
yama y col. de 2017, que proponen el uso de O2 y soporte 
respiratorio como un mejor indicador de insu�ciencia res-
piratoria crónica que el O2 solo, y la evaluación a las 40 
semanas de EPM para mejorar el valor predictivo5 ,y la de-
�nición del taller de NIH de 2018 en la que se elimina el 
requisito de 28 días de oxígeno antes de las 36 semanas 
EPM requiriendo con�rmación radiológica de la enferme-
dad pulmonar parenquimatosa e incorpora nuevos modos 
de ventilación no invasiva a la graduación de enfermedad6.

La de�nición de Jensen y col. basada en el soporte res-
piratorio a las 36 semanas de EPM sin tener en cuenta el 
suplemento de oxígeno, podría predecir mejor la morbili-
dad infantil temprana. Así, si a las 36 semanas no precisa 
soporte se cataloga como no DBP; grado 1 si precisa cá-
nula nasal a < 2 lpm con cualquier valor de FiO2; grado 2 si 
precisa cánula nasal > 2 lpm o CPAP/NIPPV con cualquier 
valor de FiO2, y grado 3 si precisa VMI con cualquier con-
centración de FiO2

7.

Nosotros proponemos seguir la de�nición de la SENeo ba-
sada en la clasi�cación de NICHD e incluir la PRO, para po-
der compararnos con otras unidades y tomar medidas de 
mejora en el caso que nos encontremos en peor situación. 

Etiopatogenia

La DBP es una enfermedad de origen multifactorial. Exis-
ten factores prenatales como el tabaquismo materno, el 
retraso del crecimiento intrauterino (CIR) y la corioamnioni-
tis por ureoplasma que intervienen en su desarrollo. Otros 
postnatales como la hiperoxia, volutrauma, barotrauma, 
atelectrotrauma, biotrauma, sepsis y el ductus arterioso 
persistente (DAP) se han descrito también como factores 
de riesgo. El factor más determinante es la prematuridad y 
el bajo peso (relación inversa) y otros intervinientes son el 
sexo masculino, los trastornos del surfactante y la predis-
posición genética.8-10

Tabla 1. Grados de hipertensión pulmonar. Hallazgos ecocardiográ�cos.

Grados de Hipertensión pulmonar Hallazgos ecocardiográ�cos

No HTP Septo IV tipo I
Presión VD (por IT) <35% de PAS
VD de tamaño normal

HTP leve Septo IV tipo I-II
Presión VD (IT) 35-50% de PAS
Dilatación leve de la AD y VD

HTP moderada Septo IV tipo II
Presión VD (IT) 50-70% de PAS
Dilatación moderada de la AD y VD

HTP grave Septo IV tipo II-III ó III
Presión VD (IT) >70% de PAS
Dilatación grave de la AD y VD

HTP: hipertensión pulmonar; IV: interventricular; VD: ventrículo derecho; AD: aurícula derecha; PAS: presión arterial 
sistémica; IT: insu�ciencia tricuspídea
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cesidad de vasodilatadores en domicilio13, y otros autores 
como Wang y cols proponen tratamiento según el fenotipo 
predominante. Así, si hay afectación de vías aéreas centra-
les, normalmente precisará traqueotomía y respirador do-
miciliario; si hay afectación de vías respiratorias pequeñas 
por cambio estructural no suelen responder al tratamiento 
estándar del asma, pero en cambio cuando ocurre in�ama-
ción de vías respiratorias sí (broncodilatadores, corticoides 
sistémicos o inhalados y antagonistas del receptor de los 
leucotrienos); cuando hay afectación del espacio aéreo 
distal mejorará con el catch up alveolar postnatal y si hay 
afectación vascular pulmonar con óxido nítrico inhalado, 
oxígeno, vasodilatadores pulmonares como sildena�lo y 
bosentán, y diuréticos14,11.

Prevención

El tratamiento prenatal con corticoides ha disminuido la 
mortalidad y el síndrome de distrés respiratorio neonatal 
un 50%, pero incluso combinado con el uso de surfactan-
te, no se ha conseguido disminuir la incidencia de DBP, 
que permanece estable o incluso se ha incrementado en 
algunas series (disminuye la gravedad de DBP, pero no 
la incidencia). A continuación se repasan las estrategias 
farmacológicas y no farmacológicas que han demostrado 
efectividad en la prevención de la DBP, y la evidencia ac-
tualizada de cada una de ellas.

Cafeína

Reduce el tiempo de conexión al respirador y por ello se 
traduce en menos daño pulmonar. Nivel evidencia: Alto 
(ensayos clínicos aleatorizados con seguimiento a largo 
plazo). En el estudio CAP, la cafeína reduce el riesgo de 
DBP y acorta la duración de ventilación mecánica invasiva 
(VMI) y la exposición a O2 suplementario. Además, mejora 
los resultados cognitivos y motores a los 18 meses EC y la 
función motora a los 5 y 8 años. Dosis choque de citrato 
de cafeína: 20mg/k; mantenimiento: 5-10mg/k/día. Iniciarla 
en las primeras 48h. Fin: 33-35s EPM o 5-7 días estable15,8.

Ventilación mecánica 

La estrategias ventilatorias menos invasivas disminuyen el 
riesgo de DBP al disminuir el volutrauma. El nivel evidencia 
es moderado, pues a pesar de haber muchos ECA, no hay 
evidencia que un modo (convencional o alta frecuencia) 
sea superior a otro, aunque sí hay estudios a favor del uso 
de volumen garantizado16,17. Por ello, si es posible, lo mejor 

Clínica

El cuadro clínico clásico es el de un lactante que a los 1-2 
meses continúa con signos de di�cultad respiratoria (tiraje, 
necesidad de O2 suplementario u otro soporte respiratorio). 
Sin embargo, tras la mejora en la atención del distrés respi-
ratorio, algunos neonatos cursan con un mínimo o incluso 
sin distrés respiratorio tras el nacimiento, pudiendo no pre-
cisar soporte respiratorio inicialmente o éste ser mínimo, 
desarrollando semanas tras el nacimiento necesidades de 
soporte respiratorio u oxigenoterapia. Este último cuadro 
clínico es lo que se ha denominado “nueva DBP”11. 

Otras manifestaciones asociadas a la DBP son la hiper-
tensión pulmonar (HTP) secundaria a la hipoxemia crónica, 
que en su grado más extremo puede dar lugar a cor pul-
monale con insu�ciencia cardíaca derecha. Su prevalencia 
en niños con DBP oscila entre el 18-43%. Se recomienda 
descartar HTP con valoración ecocardiográ�ca en todos 
los pacientes dependientes de O2 a las 36 semanas de 
EPM (algunos centros sugieren a los dos meses de vida), 
o en cualquier momento si existe un empeoramiento, con 
mayores necesidades de O2 o presión positiva, y en pa-
cientes con antecedente de CIR con ganancia ponderal 
insu�ciente12.

Los niños con DBP también pueden desarrollar hiperten-
sión arterial de causa no aclarada. Suele debutar entre el 
2º y 4º mes tras el alta, es generalmente leve y responde 
bien al tratamiento con diuréticos. Por ello se debe realizar 
determinación de presión arterial periódicamente durante 
el seguimiento12.

También pueden presentar fallo de medro debido al incre-
mento del gasto energético y a di�cultades para la alimen-
tación, infecciones respiratorias recurrentes y traqueobron-
comalacia y mayor riesgo de osteopenia del prematuro. A 
la auscultación podemos encontrar crepitantes, sibilantes 
o áreas de hipoventilación. Los hallazgos radiológicos son 
variables, pudiendo encontrar desde in�ltrados intersticia-
les difusos, a áreas de atelectasia o áreas hiperinsu�adas 
o incluso bullas pulmonares11.

Dentro de las formas graves se han establecido fenotipos, 
según predomine afectación parenquimatosa, vascular o 
de la vía aérea, aunque la mayoría cursará con un fenotipo 
mixto. Así Wu y cols. asocian el fenotipo de hipertensión 
pulmonar y el de enfermedad de vía aérea mayor, a ma-
yor riesgo de muerte pre-alta, de traqueotomía y de ne-

Tabla 2. Estudios de score ecográ�co pulmonar para predecir displasia broncopulmonar

Estudios de LUS para predecir DBP

6 zonas(3/pulmón) 8 zonas (4/pulmón)

Alonso-Ojembarrena. N=64 
<30s

De Luca (N=147 <31s) Abdelmawala (N=27<30s) Oulego-Erroz (N=42 <32s)

-2s: LUS ≥5 predice DBP
-4s: LUS ≥4 predice DBP 
moderada-severa

-LUS/EG 7ddv: 0,23
-LUS/EG 14 ddv: 0,31
Si es ≥: predice DBP

LUS entre 2-8s:
≥6 puntos predice DBP

LUS a 7 ddv ≥8 puntos, predi-
ce DBP moderada-severa

LUS: lung ultrasound score; DBP: displasia broncopulmonar; s: semanas.
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es usar VMNI evitando la intubación. En cuanto al uso de 
NIPPV o CPAP, la primera reduce la necesidad de intuba-
ción y por tanto de DBP, pero meta-análisis posteriores de 
ECA no mostró diferencias signi�cativas18,19. La estrategia 
ventilatoria del distrés respiratorio al inicio debe ser neu-
moprotectora, y en los casos evolucionados de DBP grave 
con necesidad de VMI, ésta debe ajustarse al fenotipo pre-
dominante. Así si en un pulmón con DBP grave establecida 
usamos FR altas, Ti cortos y VT bajos (como en el SDR 
neonatal), al tener diferentes constantes de tiempo, se dis-
tribuirá peor el gas incrementando el espacio muerto, lle-
vando a mayor CO2, mayor necesidad O2, atelectasia, etc; 
en cambio si usamos VT altos, FR cortas, Ti largos, y PEEP 
escalonada, mejorará la distribución del gas dando lugar 
a menos atelectasia, mejor ventilación y menor necesidad 
de O2

8. Los casos más graves requerirán O2 domiciliario y/o 
soporte no invasivo y hasta el 12% de las graves requerirán 
traqueostomía. 

Administración precoz de surfactante

La administración precoz de surfactante en las 2-4 prime-
ras horas de vida, menos invasiva (LISA, MIST). Evita los 
riesgos asociados a la intubación y mejora la distribución 
del surfactante por la presión negativa en respiración es-
pontánea. La calidad de la evidencia es moderada (ECA 
pequeños, algo imprecisos en los resultados de seguridad 
y e�cacia; un metaanálisis de 6 ECA demostró que LISA 
disminuye el resultado combinado de DBP o muerte en 
comparación con la intubación)20. El uso de surfactante 
nebulizado o mediante mascarilla laríngea, precisa más es-
tudios para su generalización. 

Vitamina A intramuscular 

Se han encontrado bajos niveles en prematuros y es nece-
saria para el crecimiento pulmonar normal. Calidad de evi-
dencia: moderada (un meta-análisis sugiere una pequeña 
reducción en las tasa de DBP o muerte)21. Se recomienda 
su uso si la incidencia de DBP es alta en la unidad, ya que 
tiene que compensar la modesta reducción en la incidencia 
con la administración intramuscular. Dosis: 2000 UI IM al 4º 
día de vida y posteriormente a días alternos durante 28 días 
(14 dosis en total). Existen ECA con vitamina A oral, pero 
hasta ahora, a pesar de aumentar en algunos los niveles 
de vitamina A en prematuros, no disminuye la tasa de DBP. 

Niveles de Saturación de O2

Niveles de SatO2 más altos (91-95%) mejoran la supervi-
vencia sin aumentar las tasas de DBP. Calidad evidencia: 
alta (metaanálisis de 5 ECA de alta calidad)22.

Glucocorticoides

El uso de corticoides sistémicos, sobre todo la dexameta-
sona, se asoció a un alto riesgo de trastornos neurosenso-
riales y parálisis cerebral infantil (PCI), y por ello, descendió 
la prescripción de los mismos. Posteriormente se han rea-
lizado muchos ECA, revisiones sistemáticas y metaanáli-
sis, sobre todo con dexametasona, que ha aumentado el 
conocimiento sobre el uso, la vía de administración y la 

dosis más segura en la prevención de DBP. Se diferencian 
dos tipos de tratamiento con corticoides, en función del 
momento de inicio; inicio temprano (en la primera semana 
de vida) o tardío (a partir del 8º día de vida). Con respecto 
al inicio temprano, los bene�cios de los corticoides pre-
coces no superan a los efectos adversos, por lo que no 
puede recomendarse su uso rutinario en la actualidad (re-
visión sistemática Cochrane 2017) a falta de más estudios 
favorables como el PREMILOC23(a pesar de conseguir una 
extubación más precoz, disminución de tasa de DBP, DAP 
y ROP, presentan efectos adversos a corto y largo plazo 
(los más importantes sobre el neurodesarrollo)24. Con res-
pecto al inicio tardío, aunque la calidad metodológica de 
los estudios que evalúan los resultados a largo plazo es 
limitada, en la revisión sistemática se sugiere una dismi-
nución de la mortalidad sin aumento signi�cativo del ries-
go de resultados adversos sobre el neurodesarrollo25. En 
posteriores revisiones sistemáticas, se sugiere que si el 
riesgo de DBP es alto, se utilicen los corticoides a partir de 
la semana de vida, pues han demostrado una extubación 
más precoz, una disminución de la tasa de DBP o muerte 
a las 36s EPM, y mayores tasas de supervivencia libres 
de PCI, usando siempre la menor dosis posible durante el 
menor tiempo para conseguir la extubación26,24,27,22. Efectos 
adversos: sangrado gastrointestinal, perforación intestinal 
espontánea (en combinación con indometacina), hiperglu-
cemia, hipertensión, miocardiopatía hipertró�ca, enferme-
dad ósea metabólica, problemas de crecimiento, retraso 
neurodesarrollo y PCI. 

- Dexametasona. Disminuye la in�amación y facilita la ex-
tubación con una calidad de la evidencia alta (meta-aná-
lisis de numerosos ensayos clínicos). Cursos cortos con 
dosis bajas (<0,2mg/k/dia) son útiles para niños con alto 
riesgo de DBP ventilados (por ejemplo, pauta DART)24,28. 
Pauta DART protocolo: 2 dosis diarias de dexametasona 
(0.15 mg/kg/día durante 3 días, seguido de 0.10 mg/kg/día 
durante 3 días, 0.05 mg/kg/día durante 2 días y 0.02 mg/
kg/día durante 2 días; para una dosis total en 10 días de 
0.89 mg/kg). Se recomienda usarla si pasada la semana de 
vida, el paciente tiene alto riesgo de DBP (>60%) estimado 
por calculadora de Laughon, usando siempre la menor do-
sis y el menor tiempo posible. 

- Hidrocortisona: se ha usado con el objetivo de disminuir 
los efectos adversos sobre el neurodesarrollo asociados 
a la dexametasona. Calidad: moderada (ECA pequeños, 
imprecisión en seguridad y e�cacia). Requiere más resulta-
dos de neurodesarrollo a largo plazo. En el estudio PREMI-
LOC, la hidrocortisona administrada a las 24 horas de vida 
durante 10 días, aumentaba la supervivencia libre de DBP 
o discapacidad neurológica a los 2 años en menores de 28 
semanas, pero en el subgrupo 24-25 semanas se encontró 
un aumento signi�cativo de sepsis26. Existe un ECA con 
372 niños <30 semanas de edad gestacional dependientes 
del respirador a los 7 días de vida, donde se usó hidrocor-
tisona durante 22 días. En sus resultados no encontraron 
diferencias de muerte o DBP  entre grupo hidrocortisona y 
el grupo placebo29.
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Tabla 3. Recomendaciones del GT de patología respiratoria perinatal de la SENP y Guía para el manejo a largo plazo de 
la Sociedad Europea Respiratoria12,52

CUIDADOS Y TRATAMIENTOS PRE Y AL ALTA12,52

Criterios para el alta:

-Ganancia ponderal adecuada.
-Estabilidad cardiorrespiratoria.
-Coordinación succión-deglución-respira-
ción.
-Comprobar inmunopro�laxis.

-Instruir en RCP básica y otros dispositivos a los padres.
-Informar de la evolución de la enfermedad (descompensación con 
infecciones respiratorias).
-Valorar apoyo por Trabajo Social.

Calendario orientativo de visitas: -1ª: 2 semanas tras el alta o 40 s. EC
-2ª y sucesivas: c/1-3 meses en primer año
-Cada 3-6 meses en 2º año
-A partir de 2-3 años: anual o bianual hasta los 14 años según nece-
sidades

O2 domiciliario en gafas nasales para SatO2 
≥93% y si existe HTP ≥95%

-Proporcionar tanques O2 líquido y mochila
-Retirar O2 si SatO2 93-95% con aire ambiente

Broncodilatadores solo en caso de: DBP grave, síntomas similares al asma, ingresos recurrentes por 
morbilidad respiratoria, intolerancia al ejercicio, si revierte la función 
pulmonar

Corticoides sistémicos o inhalados. 
No se recomienda de forma general.
Solo en:

DBP grave, síntomas respiratorios graves con hospitalizaciones 
recurrentes y no controlados con uso de broncodilatadores. Antes de 
administración crónica, realizar periodo de prueba.

Diuréticos, se recomienda su destete natural 
al alta con el aumento de peso.

Monitorizar durante un periodo de prueba antes de su administración 
crónica. 

Fisioterapia respiratoria En pacientes graves

Despistaje de HTP si no se hizo previamente Cateterismo cardiaco en casos graves sin respuesta a vasodilatado-
res o sospecha anomalías cardiovasculares

Gasometría capilar (evitar la arterial) En casos graves

Valoración de vía aérea con �brobroncosco-
pia

VM prolongada o taqueostomizados, sospecha de laringo o traqueo-
malacia

Valoración por Neurología y seguimiento por 
Rehabilitación

Individualizar el consejo de asistencia a guar-
derías a los padres

Según experiencia local, edad del niño, estación del año y deseos y 
posibilidades de los padres

TAC alta resolución DBP grave, síntomas respiratorios graves o con hospitalizaciones 
recurrentes por morbilidad respiratoria. 

Inmunopro�laxis 
-Pasiva

-Activa

Palivizumab en <1 año  y considerarlo durante el 2º año si han pre-
cisado tratamiento en los 6 meses previos al inicio de la temporada 
VRS o se considere de alto riesgo su situación clínica52.
Vacunación frente a gripe y tosferina del entorno cercano. Se reco-
mienda vacunación antineumocócica 13-valente15, además de antigri-
pal a partir de 6 meses.

Pruebas de función pulmonar:
 -Espirometría y prueba broncodilatadora 
-Técnica oscilación forzada y lavado de res-
piración múltiple

>4 años
≤4 años. No de rutina.

Valoración nutricional. Aporte de 120-150 
kcal/K/día con restricción hídrica.
 -Valorar SNG: Estancamiento ponderal o 
trabajo respiratorio con las tomas.
 -Gastrostomía: Si se prevé alimentación pro-
longada con SNG o trastorno de deglución 
que favorezca aspiraciones. 

Manejo multidisciplinar tras periodo neonatal 
hasta la edad adulta

En todos los casos de DBP grave



Sociedad de Pediatría de Andalucía Occidental y Extremadura

| 72 ·  Volumen 29  |  Nº 2  |  Diciembre 2022

- Pulsos de metilprednisolona: disminuyen el soporte res-
piratorio en lactantes >3 meses con DBP grave dependien-
tes de VMI y VMNI (no tienen ese efecto en aquellos que 
solo dependen de O2 en gafas nasales). Dosis: 300mg/m2/
día durante 3 días (estudio retrospectivo con N=10)30.

- Budesonida inhalada con surfactante: parece tener mejor 
distribución de esteroides gracias al surfactante y menos 
efectos sistémicos.

- Calidad: baja (ECA pequeños, imprecisión en seguridad y 
e�cacia). Resultados parecen prometedores, pero se pre-
cisa más investigación1,31.

- Glucocorticoides inhalados: se han usado para evitar 
los efectos adversos de los sistémicos pero hasta la fe-
cha no se recomienda su uso. Así, en la revisión Cochra-
ne de 2017, aunque administrados durante las 2 primeras 
semanas de vida reducen la tasa de DBP/muerte a las 36 
EPM, lo consideran clínicamente irrelevante porque el mar-
gen superior del intervalo de con�anza del NNT es in�nito. 
En el estudio NEUROSIS se encontró una reducción de la 
tasa de DBP pero que podría deberse a un aumento de la 
mortalidad. En aquellos estudios que comparan corticoi-
des inhalados frente a sistémicos, los primeros no ofrecen 
ninguna ventaja sobre los segundos32,33,34.

Diuréticos y restricción de líquidos

Su mecanismo de acción se basa en disminuir la retención 
hídrica en el pulmón, consiguiendo disminuir la resistencia 
de vía aérea y mejorar la distensibilidad pulmonar. A corto 
plazo mejoran la mecánica pulmonar y la oxigenación, pero 
a largo plazo debe estudiarse mejor el riesgo/bene�cio de 
ellos sobre la DBP. Se suelen usar la furosemida y la hidro-
clorotiazida. Si tras una prueba terapéutica con furosemida 
se observa mejoría, es preferible cambiar a hidroclorotiazi-
da por el mejor per�l de efectos secundarios. La furosemi-
da se debe usar con cuidado en la DBP en evolución (los 
primeros días de vida) y las tiazidas deben usarse en la 
fase crónica o establecida de forma individualizada. La va-
riabilidad en usar ciclos cortos (<5 días) o largos (>5 días) 
es muy alta y depende del centro hospitalario. A pesar de 
su amplio uso, no ha demostrado que disminuya la inci-
dencia de DBP, estancia hospitalaria ni días de VM35,1,22. 
Debido a esta amplia variabilidad en su uso, se necesitan 
estudios que ayuden a comprender mejor qué lactantes 
con DBP responderán o no a los diuréticos, considerando 
actualmente buen candidato aquel neonato con disfunción 
del ventrículo izquierdo e HTP36,22.

Con respecto a la restricción de líquidos, sabemos que los 
prematuros pierden �siológicamente un 10-15% en la pri-
mera semana de vida, y que aportes excesivos de líquidos 
pueden dar lugar a un espacio extracelular expandido y 
secundariamente a mayor incidencia de DAP y por con-
siguiente, de DBP, pero existen trabajos con resultados 
contradictorios. En la última revisión Cochrane de 2017 se 
ha concluido que a pesar de la recomendación habitual de 
restringir aporte de líquidos en este tipo de pacientes, no 
existe su�ciente evidencia que sustente esta práctica, ya 

que no han encontrado diferencias signi�cativas en cuanto 
a días con oxígeno o días hospitalizados entre grupos con/
sin restricción hídrica. Se señala que únicamente una res-
tricción drástica de líquidos tendría efectos signi�cativos 
en la reducción de la incidencia de DBP. En esta revisión se 
ha descrito una menor incidencia de DAP en el grupo con 
restricción hídrica y por tanto podría esperarse, tal y como 
se ha visto en otros estudios, que a una incidencia menor 
de DAP existiría una incidencia menor de DBP.

Así la restricción hídrica en pacientes con riesgo de desa-
rrollar DBP (por ejemplo si tiene DAP hemodinámicamente 
signi�cativo) sería una opción a considerar, siempre que se 
evite la deshidratación y se asegure una adecuada nutri-
ción, ajustando al mínimo necesario el aporte de líquidos 
inicial, para mantener una diuresis > 1 ml/kg/h y un sodio 
plasmático en torno a 140-145 meq/l. Para ello el apor-
te de líquidos no debería superar los 150 ml/kg/día en los 
primeros días de vida y podría restringirse usando fórmu-
las hipercalóricas (si aseguramos 120-150 kcal/k/día) en la 
fase crónica de la DBP1,37. La calidad de la evidencia es 
baja, solo existe un ECA donde comparan 180ml/k/día de 
formula estándar con 145ml/k/día de formula concentrada, 
y no encuentran diferencias.

Otras medidas

Nutrición, broncodilatadores, antibióticos. la desnutrición 
juega un papel muy importante en el desarrollo de DBP, 
por lo que es necesario un aporte energético de 120-150 
kcal/k/día. La alimentación con lactancia materna exclusi-
va ha demostrado una menor incidencia de DBP en gran-
des inmaduros, no encontrando estos resultados cuando 
es mixta38. 

Con respecto al uso de broncodilatadores no han demos-
trado efectos a largo plazo, y se usarán cuando se sos-
peche un episodio agudo de obstrucción bronquial si se 
obtiene respuesta, con la precaución que en niños con 
traqueobroncomalacia pueden causar una respuesta para-
dójica9. Con respecto a la dosis de vitamina D no di�ere del 
resto de prematuros sin DBP. Existe controversia en cuan-
to a tratar con macrólidos a los pretérminos para prevenir 
DBP, pero un metaanálisis de 2020 concluye que dismi-
nuye el riesgo de DBP si el pretérmino tiene colonizado el 
tracto respiratorio por ureoplasma, aunque la calidad de la 
evidencia es baja39,40,8,41.

Óxido nítrico y sildena�lo

En caso de HTP, debemos optimizar la situación respira-
toria y nutricional, ya que la hipoxemia crónica o intermi-
tente exacerba la HTP. Objetivo de SatO2: 92-95% y debe-
mos descartar enfermedades asociadas (RGE, aspiración 
pulmonar y anomalías estructurales de vía aérea). Si las 
medidas anteriores son ine�caces o bien estamos ante 
HTP moderada-grave se recomienda vasodilatadores pul-
monares, siempre descartando antes estenosis de venas 
pulmonares. El NOi se usa si el paciente precisa soporte 
respiratorio invasivo, y en cuanto esté estable, pasaremos 
a otro vasodilatador como el sildena�lo oral (0,5mg/kg/8h). 
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Si no aparece hipotensión arterial sistémica subir hasta 
2mg/kg/6h (aunque la FDA no lo recomienda para niños, 
la agencia europea del medicamento aprobó su uso si do-
sis ≤2mg/k/dosis). En caso de no respuesta a sildena�lo y 
gravedad, considerar iloprost nebulizado, epoprostenol iv, 
bosentán oral o trepostinil subcutáneo12,22,1,42.

Investigación

Células madres mesenquimales, factor crecimiento del te-
jido conectivo, antioxidantes, etc. 

Manejo

La mayoría de las intervenciones arriba mencionadas, a 
excepción de la vitamina A y la administración menos inva-
siva del surfactante precoz, ha fallado como prevención de 
la DBP en ECA, con un gran número de niños prematuros 
incluidos con un riesgo de DBP variable. De estos ensa-
yos clínicos, concluimos que es posible que estas terapias 
sean bene�ciosas si el riesgo de DBP en el prematuro es 
importante y basándose en el fenotipo. 

Así, algunos investigadores hablan de la “ventana de opor-
tunidades” que engloba los primeros 7-15 días de vida 
postnatales para identi�car biomarcadores que informen 
de pacientes con alto riesgo de desarrollar DBP en esta 
franja de tiempo, para poder prevenirla. Hasta la fecha, la 
seguridad diagnóstica de esos marcadores ha sido mode-
rada y la mayoría de ellos aún siguen en investigación y no 
están disponibles en la práctica diaria. 

Por tanto, no debemos tratar a todos por igual, pues cada 
gran inmaduro tendrá un mayor o menor riesgo de desa-
rrollar DBP y un fenotipo diferente, aunque la mayoría se 
de�nen como mixtos. 

Por ello, tras revisión bibliográ�ca, en aquellos pacientes 
inmaduros que entre el 7º-15º día de vida sigan con de-
pendencia del respirador, o con alto soporte respiratorio no 
invasivo, podemos iniciar terapia si presentan alto riesgo 
de DBP moderada o grave. Para el cálculo del riesgo dis-
ponemos de varias herramientas:

Calculadora neonatal estimadora de DBP de la NICHD. 

Enlace: https://neonatal.rti.org/index.cfm?fuseaction=BP-
DCalculator.start. Herramienta diagnóstica validada inter-
na y externamente, desarrollada por la NICHD que calcula 
con precisión el riesgo de desarrollar DBP en los días: 1, 
3, 7, 14, 21 y 28 en 3636 niños entre 23-30 semanas de 
EG (peso entre 501-1250gr). Predice el grado de DBP o de 
muerte en >80% de los casos con una AUC alta, aunque 
nunca sustituye la atención médica43.

Basándonos en el meta-análisis de Doyle et al, la propuesta 
para el uso de corticoides sería la siguiente: aquellos gran-
des inmaduros que permanecen dependientes de soporte 
respiratorio a los 7 días de vida, le evaluamos el riesgo de 
DBP con la calculadora. Si el riesgo de DBP (global) supera 
el 60% se podría considerar el inicio de dexametasona. En 
aquellos casos que la mortalidad estimada sea tan elevada 
que el riesgo de DBP sea inferior al 60%, podemos con-

siderar el resultado combinado (mortalidad+DBP) >60% 
como límite para orientar la decisión a tomar. La pauta de 
dexametasona será la DART44,45.

Ecocardiografía

En aquellos niños que al 7º día de vida presentan en la 
ecocardiografía un septo interventricular tipo II-III (signos 
de HTP, tabla 2) y dependencia del respirador, la predicción 
de DBP moderada-grave es alta, con una sensibilidad del 
61,5% y una especi�cidad del 85% (AUC del 0,77 en una 
muestra de N=50, EG<28s)46. Los grados de HTP estima-
dos por ecocardiografía se re�ejan en la tabla 1. 

Ecografía pulmonar

Hasta la fecha existen varios trabajos donde se estudia el 
score pulmonar (o LUS) como útil marcador temprano de 
DBP con las ventajas de ser seguro y fácil de realizar, no 
invasivo ni doloroso y no irradia. Si la realizamos de forma 
muy precoz (primeros 3 días de vida), el LUS es mayorita-
riamente determinada por la EG; en cambio, si se realiza 
entre el 7º y el 28º día de vida, la in�uencia de otros facto-
res postnatales como el daño ocasionado por el ventilador, 
aumentan. 

La aireación pulmonar es evaluada semicuantitativamente 
de 0-3 puntos usando el score pulmonar validado y des-
crito por el grupo de Daniel de Luca y Brat, y el score de 
aireación de LUS se obtiene sumando los subscores de 
cada zona pulmonar47.

(De�nición de línea A y una B. Las líneas A representan el 
re�ejo de la pleura debido a la difusión del ultrasonido a 
través del pulmón lleno de aire. Las líneas B se deben al 
líquido que llena el intersticio y al espacio alveolar si llegan 
a ser con�uentes).

Así el patrón o score 0= pulmón normal con presencia 
de líneas A y menos de 3 líneas B. El patrón o score 1= 
síndrome intersticial leve con presencia de 3 o más líneas 
B no con�uentes. Patrón o score 2= síndrome intersticial 
grave con líneas B con�uentes (patrón “pulmón blanco”) 
con o sin consolidaciones subpleurales. Patrón o score 3= 
consolidaciones extensas. 

En la tabla 2 se resumen los estudios disponibles con sus 
puntos de corte y posteriormente se desarrollan en el tex-
to. Si entre los 7-15 días de vida el paciente sigue conec-
tado al respirador y supera el LUS, se puede bene�ciar de 
tratamiento con corticoides.

En el estudio de Alonso-Ojembarrena (N=64 <30s) realiza-
ron ecografía pulmonar el 1er, 3er día de vida y después 
semanalmente hasta la 36 semanas EPM, evaluando 3 
zonas pulmonares en cada pulmón (supero-anterior,(línea 
axilar anterior) anterior-baja (línea axilar posterior, y late-
ral (mamaria)), dando un score a cada zona de 0-3 puntos 
(rango 0-18 puntos)(según score Brat et al)48.

En sus resultados concluyen predicción de algún grado de 
DBP con un punto de corte de 5 puntos en la primera se-
mana de vida (S 71%, E 79%, AUC 0,8) y a las 2 semanas 
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-Cafeína en las primeras 48 horas de vida (misma dosis que para apneas)

-LISA si DR con necesidades O2 ≥30% a pesar de presión 6-7cmH2O en CPAP

 -Vitamina A intramuscular si alta incidencia de DBP en su unidad

Dependencia de VMI o alto soporte con VNI entre los 7-14 días

Valorar el riesgo de DBP con:

-Calculadora estimadora de la NICHD.  
Enlace: https://neonatal.rti.org/index.cfm?fuseaction=BPDCalculator.start

Si riesgo de DBP global >60% o resultado combinado de DBP+ muerte >60%

-Score pulmonar de ecografía:

   · Score ampliado ≥ 8 puntos

   · Score Brat y Luca/EG ≥ 0,23

-Ecocardiografía: septo interventricular tipo II-III

Riesgo alto: valorar pauta DART de dexametasona

Figura 1. Algoritmo de manejo para la prevención de la DBP

con punto de corte de 5 (S 74%, E 100% y AUC 0,93). Para 
predecir la DBP moderada-severa el punto de corte a las 
4 semanas de vida es de 4 puntos (S 100%, E 78%, AUC 
0,89). En este estudio la S del punto corte del LUS dismi-
nuye a medida que aumenta la EG y la E incrementa de 
forma inversa. Esto quiere decir que los niños más inmadu-
ros pueden presentar LUS persistentemente altos durante 
más tiempo, independientemente de que posteriormente 
desarrollen o no DBP48. Recientemente disponemos de los 
resultados del estudio multicéntrico, realizado por De Luca 
et al, con 147 pretérminos menores de 31 semanas a los 
que se realiza score ecográ�co pulmonar y se relaciona 
con la edad gestacional, de forma que el punto de corte de 
LUS/EG a los 7 días de vida es de 0,23 (S 71% Y E 74%) y 
a los 14 días de vida de 0,31 (S 66% Y E 81%). Si el valor 
de nuestro paciente supera ese punto de corte, tiene ries-
go de DBP (leve, moderada y severa; a mayor valor, mayor 
probabilidad de severa)49. Por tanto, en aquellos niños de 
la unidad que sigan dependientes del respirador o tengan 
una asistencia ventilatoria en VNI alta, se le puede realizar 
ecografía pulmonar para el cálculo del LUS/EG y si supera 
este punto de corte, tener presente que puede bene�ciarse 
de tratamiento preventivo, ya que tiene riesgo de DBP de 
cualquier grado a las 36 EPM.

En el estudio realizado por Abdelmawala et al (N=27 <30s), 
realizado en 6 zonas pulmonares (score Brat) concluyen 
que un punto de corte de LUS de 6 realizado entre las 2-8 

semanas de vida, tiene una S y E del 76 y 97% y VPP 
y VPN del 95 y 82%, y si asociamos la EG<27 semanas 
mejora la S y E al 86 y 98% y el VPP y VPN al 97 y 88%50.

En el estudio de Oulego-Erroz y cols (N=42 <32s), reco-
miendan realizar ecografía pulmonar en 8 zonas (4 en cada 
pulmón): las anteriores  (1. antero-superior (línea mediocla-
vicular), 2.anterolateral baja (línea axilar anterior), 3.poste-
ro-lateral más bajo (línea axilar posterior), 4.posterior (pa-
ravertebral)(score de 0-3 de Brat a cada pulmón) con un 
rango de score total de 0-24 puntos).

Así, a la semana de vida, un score pulmonar mayor o igual 
a 8 predice la probabilidad de DBP moderada-grave a las 
36 semanas EPM, con una S del 93% y una E del 91% 
(AUC del 0,94), aunque en los menores de 28 semanas, se 
debe esperar algo más para esta predicción, pues pueden 
presentar scores altos en la primera y segunda semana y 
no ser predictor de DBP, como se ha comentado anterior-
mente51.

Los cuidados previos al alta, el seguimiento al alta y el al-
goritmo de manejo para su prevención se resumen en tabla 
3 y �gura 1 respectivamente. 
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Concepto actual

La Enfermedad Celiaca (EC) consiste en un trastorno sis-
témico de base inmunológica, causado por la ingestión 
de gluten y otras proteínas a�nes que afecta a individuos 
genéticamente predidpuestos. Se caracteriza por la pre-
sencia de una variedad de manifestaciones clínicas depen-
dientes de la ingestión de gluten, autoanticuerpos circu-
lantes especí�cos, haplotipos HLA (antígeno leucocitario 
humano) DQ2 (DQ2.5 y/o DQ2.2) y/o DQ8 y enteropatía de 
grado variable1-6.

La prevalencia de enfermedad celiaca (EC) ha experimen-
tado un crecimiento notable a lo largo de las últimas dé-
cadas, multiplicándose por cinco de forma global en los 
últimos 50 años7-9.  No se conocen bien las causas que 
han conducido a este incremento, pero indudablemente 
hay factores ambientales que están contribuyendo a ello, 
en especial la occidentalización de la dieta. Hoy día, existe 
una gran cantidad de alimentos que contienen gluten en 
su composición, en muchos países se ha ido sustituyendo 
el arroz por trigo, se han desarrollado nuevas especies de 
trigo, diferentes de las ancestrales, con una mayor canti-
dad de péptidos citotóxicos y, �nalmente, los panes y otros 
productos de panadería se han visto enriquecidos en glu-
ten, debido a la reducción en el tiempo de fermentación de 
la masa. La in�uencia que el estilo de vida occidental ha 
tenido sobre la composición y diversidad de la microbiota 
intestinal es actualmente objeto de debate y controversia.

En todo caso, la EC es una de las enfermedades de trans-
misión genética más frecuentes, con una prevalencia  de 
1:100 a nivel global7.

A pesar de los avances en su conocimiento y el desarrollo 
y perfeccionamiento de las pruebas serológicas, la EC si-
gue siendo una entidad infradiagnosticada. Ello obedece, 
en gran medida, a su carácter sistémico con afectación de 
múltiples órganos y sistemas10-11. El patrón «clásico» de la 
EC no es el más común, especialmente en adultos, donde 
síntomas gastrointestinales inespecí�cos o manifestacio-
nes extradigestivas de diversa índole pueden ser los pre-
dominantes. Algunos de estos pacientes, presentan títulos 
de anticuerpos bajos y lesiones histológicas de bajo grado. 
En este contexto, el paciente puede tardar meses o años 
en ser diagnosticado, o permanecer sin diagnóstico de por 
vida, debido, en parte, al desconocimiento de la heteroge-
neidad clínica de la enfermedad.

El retraso o ausencia de diagnóstico puede tener conse-
cuencias importantes para la salud y la calidad de vida de 
los afectados. A su vez, el reconocimiento de casos, espe-
cialmente adultos, con lesiones histológicas de bajo grado 
y serología negativa, conlleva el riesgo de “sobrediagnos-
ticar” a pacientes cuyas lesiones obedecen en realidad a 
otra causa. Por tanto, infradiagnóstico y sobrediagnóstico 
comportan la necesidad de una revisión profunda de los 
criterios clínicos, serológicos, genéticos y anatomopatoló-
gicos que permitan establecer un diagnóstico de certeza 
de EC. Una dieta estricta sin gluten (DSG) conduce a la 
desaparición de los síntomas, normalización de las prue-
bas serológicas, y resolución de las lesiones histológicas 
en la gran mayoría de los pacientes. Además, la DSG de 
modo inde�nido previene las complicaciones y reduce la 
morbi/mortalidad a largo plazo.

Epidemiología 

En general, la EC afecta a todos los grupos de edad, inclui-
dos los ancianos, y la relación mujer/hombre es de 2:112-15. 

Trabajo original de la catedrática de Pediatría, Prof. Dra. María Isabel Polanco Allué nombrada Académica de Honor 
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Europa. El Prof. Dr. Federico Argüelles Martín, Académico de Número de la RAMSE, fue el encargado de presentar a 
la Académica de Honor electa, la cual ingresó con el discurso titulado: Enfermedad celíaca (EC): Una entidad cama-
leónica. Se trata de un trastorno sistémico de base inmunológica, causado por la ingesta de gluten y otras proteínas 
a�nes que afecta a individuos genéticamente susceptibles.
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Sin embargo, más del 70% de los nuevos casos diagnos-
ticados se producen en edades superiores a los 20 años.

La prevalencia de la EC se sitúa en torno al 1% en los 
países occidentales10-11; no obstante, las mejoras en las 
herramientas diagnósticas y los exámenes cada vez más 
rigurosos sugieren que su prevalencia podría ser más ele-
vada13-15. Inicialmente se consideró la EC como una pa-
tología que afectaba a individuos únicamente de origen 
caucásico, especialmente entre poblaciones de Europa y 
Norteamérica15. Sin embargo, en los últimos años, se han 
encontrado prevalencias similares en otros países. En Es-
paña se estima una prevalencia que oscila entre 1/71 en la 
población infantil y 1/357 en la población adulta16-17.

Por otro lado, la proporción de casos diagnosticados de 
EC frente a los no diagnosticados varía notablemente de 
un país a otro, situación que sugiere que la mayoría de los 
casos de EC permanecen sin ser detectados.  Además, 
diversos estudios sugieren que la EC sin sintomatología 
clásica es más frecuente.  Por ello, se considera que la 
epidemiología de la EC tiene las características de un ice-
berg18-19, ya que esta prevalencia puede ser mucho mayor 
debido al importante porcentaje de casos que permanecen 
sin diagnóstico15-17. 

Anatomía patológica 

La realización de biopsias del intestino delgado es par-
te fundamental del proceso diagnóstico de la EC, siendo 
imprescindible una recogida, transporte e interpretación 
correcta de las muestras5. Aunque existe controversia res-
pecto al número y localización de las muestras, debido a 
que las lesiones pueden ser parcheadas, se aconseja ob-
tener al menos cuatro biopsias de duodeno y dos de bulbo. 
Sin embargo, un estudio reciente demostró que obtener 
biopsias del bulbo no es totalmente coste-efectivo18. En 
cualquier caso, el procedimiento siempre debe llevarse a 
cabo antes de proceder a la retirada del gluten de la dieta. 
Si las biopsias se realizan con cápsula es necesario dispo-
ner de un estudio de coagulación previo, ya que algunos 
pacientes pueden tener un dé�cit de protrombina secun-
dario a la malabsorción de vitamina K.

El resultado del estudio anatomopatológico permite con-
�rmar la existencia de lesiones compatibles y establecer 
el estadío de la lesión según la clasi�cación de Marsh19-22. 
De acuerdo con esta clasi�cación, se establecen los si-
guientes grados: Marsh 0 (mucosa prein�ltrativa); Marsh 1 
(incremento en el número de LIE); Marsh 2 (hiperplasia de 
criptas); Marsh 3 (atro�a vellositaria [3ª] parcial, [3b] subto-
tal, [3c] total). 

Aunque las lesiones Marsh 1, 2 y 3 se consideran compa-
tibles con el diagnóstico, ningún tipo de lesión histológica 
descrito para la EC es especí�co de esta entidad y ello 
comporta el riesgo de diagnosticar erróneamente a un pa-
ciente si no se realiza un correcto diagnóstico diferencial.  
Este riesgo es particularmente elevado en pacientes con 
lesiones clasi�cadas como tipo Marsh 1 que, si bien pue-
den observarse en algunos pacientes celíacos, también 

pueden corresponder a algunas de las   siguientes patolo-
gías: infección por Helicobacter pylori, consumo frecuen-
te de antiin�amatorios no esteroideos (AINE), estados de 
sobrecrecimiento bacteriano intestinal (SBI), gastroenteritis 
por virus, infestación por Giardia lamblia o  Enfermedad de 
Crohn. Estas situaciones constituyen ejemplos de causas 
frecuentes de enteritis (o duodenosis) linfocítica y deben 
tenerse en cuenta en el diagnóstico diferencial de la EC23-

27. Sin embargo, en pacientes sintomáticos con lesión tipo 
Marsh 1, en los que se demuestre depósitos subepiteliales 
de TG2 o presencia de un linfograma intraepitelial con pa-
trón inmunofenotípico característico (aumento de células 
γδ), hay que mantener un alto índice de sospecha de EC. 
La respuesta clínica y serológica tras la supresión del glu-
ten de la dieta, permitirá con�rmar el diagnóstico.

Etiopatogenia

La ingestión de gluten es el principal factor ambiental invo-
lucrado en el desarrollo de la EC, y se relaciona tanto con la 
cantidad como con la frecuencia de la ingestión. Además 
del gluten de trigo y de las proteínas similares de otros ce-
reales, se han propuesto otros factores ambientales que 
pueden contribuir al desarrollo de la EC, aunque los datos 
disponibles hasta el momento son contradictorios:

Los resultados de los estudios de intervención y de cohor-
tes publicados en los últimos años no parecen con�rmar 
los hallazgos previos de estudios observacionales, y no 
respaldan las recomendaciones respecto a la introducción 
del gluten efectuadas hasta entonces, por lo que parece 
que la introducción del gluten podría hacerse en cualquier 
momento entre los 4 y los 12 meses28-29. A pesar de que no 
hay evidencia al respecto, parece prudente evitar la intro-
ducción rápida de grandes cantidades durante el primer 
año de vida.  En los individuos no predispuestos genéti-
camente, la manera y el momento en que se introduce el 
gluten no in�uencia el riesgo de ningún modo. 

Aunque no se ha demostrado el bene�cio de la lactancia 
materna respecto a la protección frente a la EC, debido a 
sus efectos positivos sobre la salud de los lactantes, se 
recomienda de forma exclusiva hasta los 6 meses y pos-
teriormente hasta que la madre y el bebé deseen, comple-
mentándolo con nuevos alimentos.

El posible efecto protector de la lactancia materna30-33 ha 
sido explicado por los efectos moduladores que la lactan-
cia podría tener sobre la microbiota intestinal, además de 
los efectos directos sobre el sistema inmunitario del niño34. 
Este hipotético efecto protector no ha sido con�rmado en 
trabajos posteriores de carácter multicéntrico28-29. En un 
metaanálisis reciente, se ha observado que la lactancia 
materna, tanto exclusiva como combinada con fórmulas, 
no reducía el riesgo a desarrollar la EC39.

La exposición a antibióticos en edad temprana: se con-
sidera como un factor contribuyente al desarrollo de la 
EC35-37, especialmente en niños con infecciones durante el 
primer año de vida. De nuevo, el empleo de antibióticos, al 
inducir cambios en la microbiota, podría alterar la barrera 
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defensiva natural de la mucosa intestinal, activando meca-
nismos de in�amación y alterando la permeabilidad 

La situación socioeconómica: es un factor que in�uye en 
el desarrollo de la EC, y podría afecta más a los niños que 
viven en situaciones socioeconómicas más favorables36. 
En general, las enfermedades autoinmunes son menos fre-
cuentes en niños que crecen en entornos socioeconómi-
cos menos favorecidos, lo que podría apoyar los postula-
dos de la denominada hipótesis del «exceso» de higiene38.

Se ha observado un aumento del riesgo de desarrollar EC 
en niños cuyo nacimiento se produce en primavera y ve-
rano32-34. Este efecto podría deberse a que la introducción 
del gluten en estos niños ocurriría durante el otoño/invier-
no, coincidiendo con la exposición a infecciones virales 
agudas que muestran un patrón estacional37-42, junto a la 
presencia de niveles bajos de vitamina D, un factor que 
deteriora la inmunidad local del intestino favoreciendo es-
cenarios de in�amación43.

  Las infecciones virales agudas en niños debidas a ro-
tavirus, astrirus, y adenovirus, entre otros, pueden ser un 
factor de riesgo para la EC3,38. En este sentido, el aumento 
del número total de infecciones, sobre todo respiratorias, 
en niños menores de 18 meses podría aumentar el riesgo 
de desarrollar EC en edades posteriores44. Otros estudios 
han encontrado que la presencia de infecciones al tiempo 
de introducir el gluten en la dieta no se asociaba con un 
aumento del riesgo25,47. Un trabajo reciente sugiere que la 
infección por un virus no-patogénico (reovirus) podría des-
encadenar la EC48.

Respecto a otros factores ambientales, como el tipo de 
parto29-33, las infecciones virales agudas en niños debidas a 
rotavirus, astrirus, y adenovirus, entre otros, pueden ser un 
factor de riesgo para la EC3,38. En este sentido, el aumento 
del número total de infecciones, sobre todo respiratorias, 
en niños menores de 18 meses podría aumentar el riesgo 
de desarrollar EC en edades posteriores44. Otros estudios 
han encontrado que la presencia de infecciones al tiempo 
de introducir el gluten en la dieta no se asociaba con un 
aumento del riesgo25,47. Un trabajo reciente sugiere que la 
infección por un virus no-patogénico (reovirus) podría des-
encadenar la EC48.

Las vacunaciones o administración de fármacos como los 
antibióticos, son necesarios más estudios para determinar 
su papel, cosa que sí parece clara respecto a la microbiota 
intestinal, aunque todavía con muchas cosas por conocer. 

En cualquier caso, debido a que de momento no podemos 
realizar una prevención primaria de la enfermedad celíaca, 
debemos mantener un índice de sospecha elevado sobre-
todo en los niños con un una genética de  mayor riesgo 
(HLA DQ2 homozigotos), muchos de los cuales desarro-
llaran la enfermedad a edades muy tempranas. Y además, 
debemos recordar que los lactantes que introducen el glu-
ten de forma tardía o en menor cantidad suelen presentar 
la enfermedad a mayor edad, a menudo con una clínica 
menos evidente que los que lo hacen antes. 

Utilidad diagnóstica de los marcadores genéticos

Por el momento, los únicos marcadores genéticos de ries-
go de utilidad clínica son el HLA-DQ2 y DQ8, que deben 
ser considerados siempre en el contexto de la expresión 
clínica y la evolución de la lesión intestinal. 

El estudio de los marcadores genéticos de riesgo no se 
suele incluir en el protocolo inicial para el diagnóstico de la 
EC, aunque esta información podría ser muy útil en algunas 
situaciones como en los casos con sospecha clínica    clara 
pero diagnóstico incierto debido a que la histología de la 
biopsia intestinal o las pruebas serológicas son dudosas; 
pero también en los pacientes con EC latente con serolo-
gía positiva aunque con biopsia de morfología normal; o 
para excluir la EC en pacientes que han comenzado ya una 
dieta sin gluten (dado que estos marcadores son los úni-
cos que no se ven afectados por la exclusión del gluten). 
También son de utilidad para la selección de individuos de 
riesgo en grupos con frecuencia elevada de EC: familiares 
de pacientes celíacos, dé�cit aislado de IgA, diabetes  me-
llitus tipo 1 o tiroiditis autoimmune(51).

Factores inmunológicos

La EC es una enfermedad in�amatoria que afecta de forma 
crónica al intestino delgado precipitada por la ingestión de 
proteínas contenidas en el gluten de los cereales (espe-
cialmente gliadinas y gluteninas) en individuos con sus-
ceptibilidad genética. La digestión incompleta del gluten 
por las peptidasas gástricas, pancreáticas y del borde en 
cepillo intestinal, conduce a la formación de péptidos de 
gran tamaño, alguno de los cuales contiene 33 aminoá-
cidos52, que pueden atravesar el epitelio intestinal por las 
vías transcelular o paracelular53,54 y llegar a la lámina propia 
mucosa donde activan una respuesta inmunitaria adaptati-
va dependiente de la desamidación de estos péptidos por 
el enzima transglutaminasa tisular de tipo 2 (TG2), que es el 
principal autoantígeno en la EC55. La acción de la TG2 au-
menta la inmunogenicidad de estos péptidos y favorece su 
unión a las moléculas HLA DQ2 (DQ2.2 y DQ2.5)/DQ8 de la 
membrana de las células presentadoras de antígeno [56], 
y su presentación a los linfocitos T CD4+ especí�cos de 
gluten del intestino57. Estas células dirigen la in�amación 
mucosa mediante la secreción de un patrón de citocinas 
en el que predomina el IFN gamma83, y donde la IL-21 pa-
rece tener también un papel relevante58. Al mismo tiempo, 
se genera una respuesta de autoanticuerpos especí�cos 
para la TG2 que son producidos principalmente por células 
plasmáticas localizadas en la lámina propia59-60.

La respuesta adaptativa frente al gluten y la TG2 no expli-
can la lesión intestinal caracterizada por la destrucción de 
las células del epitelio y la remodelación tisular.

Microbiota

Varios estudios han asociado la EC con cambios en la com-
posición de la microbiota intestinal (disbiosis), aunque falta 
por con�rmar si estas diferencias son causa o consecuen-
cia de la enfermedad mediante estudios en recién nacidos 
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sanos de familias con un riesgo aumentado de EC61. En un 
estudio prospectivo realizado en niños con riesgo de EC, 
nacidos mediante parto vaginal y con lactancia materna, 
se describieron alteraciones especí�cas de  la microbiota 
asociadas con el genotipo HLA-DQ261-52. Se ha sugerido 
igualmente una posible interacción entre el genotipo que 
con�ere susceptibilidad genética y lamicrobiota95. Algunas 
alteraciones observadas en niños, en relación a la com-
posición y diversidad de la microbiota duodenal y fecal, 
consistentes en un desequilibrio entre las especies de Bac-
teroides (aumentadas) y de Bi�dobacterium (disminuídas), 
se ha demostrado que mejoran parcialmente con la DSG.

Tanto la edad como la DSG son factores que pueden afec-
tar al microbioma duodenal en los pacientes celiacos63. 
El análisis de la composición del microbioma mediante 
estudios metabolómicos ha permitido identi�car un per�l 
de disbiosis tanto en muestras fecales como de saliva en 
pacientes con EC64, observándose también un aumento 
signi�cativo de ácidos grasos de cadena corta en estos 
pacientes, comparado con los controles65. Ello podría re-
�ejar la actividad metabólica de la microbiota intestinal, 
susceptible de modi�cación mediante cambios dietéticos 
y ambientales66. Otros estudios han con�rmado una mayor 
incidencia de bacterias Gram-negativas, potencialmente 
proin�amatorias, en el duodeno de niños con EC al diag-
nóstico, comparado con los controles62. Por otro lado, en 
pacientes adultos antes de comenzar la DSG, se han ob-
servado concentraciones fecales de Bi�dobacterium bi�-
dum signi�cativamente más elevadas que en los controles 
sanos66. 

Manifestaciones clínicas

Las características clínicas di�eren considerablemente en 
función de la edad de presentación. Los síntomas diges-
tivos y el retraso del crecimiento sonfrecuentes en aque-
llos niños diagnosticados dentro de los primeros años de 
vida67. En fases más avanzadas, el desarrollo de la enfer-
medad en de la infancia viene marcado por la aparición de 
síntomas extraintestinales.

El posible diagnóstico de EC debe contemplarse en niños 
y adolescentes con síntomas clásicos de malabsorción y 
deterioro nutricional, pero igualmente ante una amplia va-
riedad de síntomas y/o signos extradigestivos tales como 
estancamiento en el crecimiento, talla corta, retraso pube-
ral, amenorrea, anemia por dé�cit de hierro o ferropenia 
(incluso sin anemia), fatiga crónica, aftas bucales recurren-
tes dermatitis herpetiforme, fracturas óseas ante trauma-
tismos banales u osteopenia1. Algunos síntomas digesti-
vos frecuentemente observados en la práctica clínica, tales 
como náuseas o vómitos recurrentes, dolor abdominal cró-
nico, distensión abdominal o estreñimiento crónico, deben 
ser igualmente investigados cuando su origen es incierto 
y no explicable por otras causas conocidas. Finalmente, 
una elevación de enzimas hepáticas, de origen no aclarado 
debe ser igualmente incluida entre los motivos de evalua-
ción diagnóstica.

Es necesario investigar el diagnóstico en niños y adoles-
centes que presenten los siguientes síntomas de etiología 
en principio no �liada: fallo de medro, pérdida de peso, es-
tancamiento en el crecimiento, talla corta, diarrea crónica o 
intermitente, retraso puberal, amenorrea, anemia por dé�cit 
de hierro, nauseas o vómitos, dolor abdominal crónico, dis-
tensión abdominal, estreñimiento crónico,  Dermatitis her-
petiforme, alteración en las  pruebas de función hepática, 
fatiga crónica, aftas  bucales  recurrentes, fracturas óseas 
ante traumatismos banales, osteopenia u osteoporosis.

También hay que descartar el diagnóstico en niños y ado-
lescentes que pertenecen a alguno de los siguientes gru-
pos de riesgo: familiares en 1er grado de individuos con 
enfermedad celíaca, diabetes mellitus tipo I, síndrome de 
Down, enfermedad tiroidea autoinmune, dé�cit selectivo 
de inmunoglobulina A, enfermedad hepática autoinmune, 
síndrome de Turner, síndrome de Williams.

Así mismo, el diagnóstico de EC debería ser igualmente 
considerado en niños o adolescentes asintomáticos, pero 
con riesgo genético de EC (padres, hermanos, abuelos) o 
que pertenecen a algunos de los llamados grupos de ries-
go1,3. 

La presentación clínica de la EC en el adulto es hetero-
genea68-73 y di�ere considerablemente del patrón clásico 
descrito en la infancia.  De hecho, la presentación en for-
ma de un cuadro de malabsorción �orido, con diarrea y 
emaciación es excepcional en el adulto. La enfermedad se 
descubre habitualmente entre la cuarta y sexta década con 
una edad media de presentación de alrededor de los 40-45 
años2,6. En muchos casos la enfermedad ha evoluciona-
do de forma silenciosa durante años. Algunas veces, los 
síntomas en la infancia no fueron su�cientemente relevan-
tes para promover un examen clínico orientado hacia este 
diagnóstico. Tal es el caso de personas con estatura baja y 
astenia o fatigabilidad debidos a ferropenia insospechada 
o infravalorada, o trastornos psiquiátricos (autismo, esqui-
zofrenia) que no fueron adecuadamente investigados. 

Recientes informes sugieren que hasta un 25% de los nue-
vos diagnósticos de EC tienen más de 65 años. A la luz 
de estos datos, diagnosticar la enfermedad en el adulto 
requiere un alto índice de sospecha y un profundo conoci-
miento de sus diferentes patrones de presentación y de los 
procedimientos que permiten asegurar el diagnóstico3-6.

La sintomatología digestiva en el adulto se  caracteriza por 
un conjunto de síntomas inespecí�cos, incluyendo pirosis 
que alivia notablemente con la DSG, más incluso que con 
la administración de inhibidores de la bomba de protones 
(IBP), dispepsia manifestada tanto en forma de plenitud 
postprandial como de dolor epigástrico, sensación de 
malestar abdominal pobremente de�nido, �atulencia, me-
teorismo, distensión abdominal y cambios frecuentes en 
el ritmo intestinal, simulando, por tanto, las características 
de un trastorno funcional digestivo, aspecto que explica el 
retraso en el diagnóstico de muchos pacientes, especial-
mente los seronegativos. 
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La EC comprende además un conjunto de síntomas y sig-
nos extradigestivos, derivados en gran medida de la ma-
labsorción de micronutrientes, sustancias que en pequeñas 
cantidades son esenciales para la vida (vitaminas, minera-
les y oligoelementos) y/o de condiciones autoinmunes re-
lacionadas o no con la enfermedad, la presencia de anemia 
o ferropenia, enfermedad metabólica ósea: osteopenia y 
osteoporosis, síntomas neurológicos y psiquiátricos, In-
fertilidad, abortos de repetición, etc, requieren un elevado 
índice de sospecha clínica, para orientar el diagnóstico.

Diagnóstico

El diagnóstico de la EC exige de un elevado índice de sos-
pecha por parte del clínico. De hecho, a pesar de la ele-
vada sensibilidad y especi�cidad de las herramientas no 
invasivas disponibles, hasta un 70% de los celiacos per-
manecen sin diagnóstico.  Ello obedece en gran medida a 
la heterogeneidad en los diferentes patrones de presenta-
ción, incluyendo aquellos que permanecen asintomáticos 
en el momento del diagnóstico (30-60%). Hoy en día, el 
diagnóstico puede llevarse a cabo mediante la conjunción 
de datos clínicos, serológicos, genéticos e histopatológi-
cos. De acuerdo con las recomendaciones establecidas 
por la ESPGHAN1, las biopsias intestinales pueden omi-
tirse en niños y adolescentes sintomáticos, con niveles de 
anti-Tg2 ≥10 veces al valor de referencia en dos momentos 
distintos, veri�cados por anti-EmA y presencia de HLA-DQ 
(DQ2.5 y DQ2.2) y/o HLA.DQ8. Recientemente, ESPGHAN 
ha ido mas lejos2, estableciendo que no es indispensable 
el estudio HLA para establecer el diagnóstico sin biopsia. 
A los pacientes asintomáticos se les podría aplicar, even-
tualmente, los mismos criterios que a los que presentan 
síntomas clínicos2, aunque se recomienda que cada caso 
sea evaluado individualmente y el modo de diagnóstico 
sea discutido con el paciente y la familia.  

En casos dudosos la biopsia intestinal es necesaria para 
con�rmar el diagnóstico.

La toma de biopsias para el diagnóstico de EC debe de 
realizarse mientras el paciente sigue una dieta con gluten. 
Si el paciente ha iniciado una DSG, debería de reintroducir-
se el gluten antes de realizar la biopsia intestinal.

Los Anticuerpos anti-transglutaminasa tisular 2 (anti-Tg2) 
isotipo IgA son los más comúnmente utilizados para des-
pistaje. Su sensibilidad para el diagnóstico es máxima 
(>95%), pero su especi�cidad (90%) algo menor que la 
de los anti-EmA, porque pueden estar presentes a títulos 
bajos en enfermedades autoinmunes, enfermedades he-
páticas e infecciones. Se realizan por ELISA, una técnica 
objetiva y cuantitativa.. Estudios recientes sugieren que la 
determinación en heces u orina de péptidos inmunogéni-
cos de gliadina, podría ser de utilidad para valorar trans-
gresiones71. 

Tratamiento

El único tratamiento e�caz de la EC es y seguirá siendo 
una dieta estricta  sin gluten durante toda la vida, debiendo 

recomendarse tanto a pacientes sintomáticos como asin-
tomáticos1-6,74. 

Para ello hay que excluir de la alimentación el trigo, la ce-
bada, el triticale, el centeno y todos sus derivados inclui-
dos los almidones. La avena probablemente no ejerce un 
efecto nocivo por sí misma75; sin embargo, muchos pro-
ductos que contienen avena se hallan contaminados por 
trazas de harinas de otros cereales, lo que representa una 
limitación para su uso.

El paciente recién diagnosticado debe entender que la 
DSG se basa en alimentos frescos, lo menos procesados 
posible, que en su origen no contienen gluten (carnes, pes-
cados, legumbres, verduras, hortalizas, frutas, huevos, le-
che y derivados,etc).

La DSG se considera segura y efectiva, pero su manteni-
miento de modo inde�nido puede tener implicaciones psi-
cológicas y sociales.. 

Los productos manufacturados como salsas, caldos pre-
parados, helados, embutidos, golosinas, postres, néctares 
de fruta, etc., aunque en origen partan de ingredientes sin 
gluten, siempre tienen riesgo, ya que en su proceso de fa-
bricación se puede producir una contaminación accidental 
con otros ingredientes que contienen gluten, al compartir 
las líneas de producción, de embalaje, etc.

La Marca de Garantía “Controlado por FACE” discontinua 
el 31 de diciembre de 2019. A partir del 1 de enero de 2020 
el símbolo utilizado por FACE para la certi�cación de pro-
ductos sin gluten que aportará seguridad en Europa será 
el Sistema de Licencia Europeo “Espiga Barrada” (ELS).

La espiga barrada es el símbolo internacional sin gluten 
y está regulado actualmente por la AOECS (Sociedad de 
Asociaciones de Celíacos de Europa), quien delega en sus 
asociaciones miembros la concesión de su uso y control. A 
esta marca, se pueden acoger tanto empresas fabricantes 
de productos alimenticios especí�cos para personas celía-
cas como aquellas empresas fabricantes de productos ali-
menticios ordinarios o convencionales que, sin ser especí-
�cos para personas celíacas, puedan ser consumidos por 
éstas. Siempre y cuando quede garantizada la seguridad 
de ausencia de contaminación por gluten en el producto 
alimenticio.

Aunque en la actualidad el etiquetado del gluten en los 
productos alimenticios ha mejorado mucho, a menudo los 
pacientes se sorprenden al descubrir que los productos 
etiquetados “sin gluten” pueden contener hasta 20 mg de 
gluten por kg de producto (20 partes por millón-ppm) se-
gún establece el Reglamento Europeo (UE) Nº 828/2014 
[76]. De hecho, un consumo excesivo de estos productos 
es, con frecuencia creciente, la causa de que algunos pa-
cientes no mejoren.

Dado el carácter permanente de la DSG, es muy impor-
tante que el celíaco se acostumbre a revisar el listado de 
ingredientes y la composición nutricional de los productos 
que compra, sobre todo el de los productos especiales 
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(pan, cereales para el desayuno, pasta, galletas, harina), ya 
que los va a consumir a diario. Estos deben estar etiqueta-
dos “sin gluten”, ya que de esta forma garantizan, según la 
legislación vigente, que el contenido en gluten está dentro 
de los límites permitidos, así como la ausencia de conta-
minación cruzada.

A pesar del alto precio de estos productos “sin gluten”, su 
composición no siempre es la más adecuada, ya que, al 
no utilizar gluten, intentan sustituirlo por otros ingredien-
tes para mejorar su aspecto y palatabilidad, abusando en 
muchos casos de grasas saturadas y azúcares. Hacerlos 
en casa es una buena solución, ya que de esta forma se 
puede controlar la calidad de los ingredientes.

Por otro lado, productos especiales artesanales como pan, 
tartas, etc. se deben comprar en obradores certi�cados 
que se dediquen exclusivamente a la elaboración de pro-
ductos sin gluten, ya que si son elaborados en panaderías 
o pastelerías donde trabajan con cereales con gluten, el 
riesgo de contaminación es muy alto.

Si la dieta es variada y equilibrada, no tienen por qué existir 
carencias nutricionales. Sin embargo, al eliminar el gluten 
de la dieta, se dejan de consumir algunos productos que 
son ricos en �bra. Por este motivo, la DSG con frecuencia 
comporta una alteración del ritmo intestinal con tendencia 
al estreñimiento, tanto en la población infantil como en la 
adulta. Subsanarlo es sencillo con un mayor consumo de 
legumbres, hortalizas y frutas.

Tambien hay que tener en cuenta que algunos medicamen-
tos pueden contener gluten como excipiente77. Los pros-
pectos de las especialidades afectadas deben incluir una 
advertencia del contenido de gluten, ya que su declaración 
es obligatoria (Artículo 34 del Real Decreto 1345/2007 y 
Circular 02/2008 de la Agencia Española de Medicamentos 
y Productos Sanitarios)

Las nuevas estrategias terapéuticas, en las que se está tra-
bajando, están encaminadas a cambiar el gluten inmuno-
génico de los cereales por otro no inmunogénico de origen 
transgénico; administrar enzimas por vía oral para hidroli-
zar el gluten inmunogénico una vez ingerido, o eliminar o 
reducir la respuesta del sistema inmunitario frente al gluten 
inmunogénico mediante una vacuna terapéutica

Es preciso realizar un seguimiento clínico de los pacientes 
con objeto de valorar la evolución de los síntomas, contro-
lar el crecimiento en los niños, vigilar el cumplimiento de 
la dieta y la calidad de vida78-79. En aquellos pacientes que 
continúan con síntomas o presentan recidivas a pesar del 
régimen sin gluten, es obligado llevar a cabo una búsque-
da intencionada de fuentes ocultas de gluten en la dieta o 
de transgresiones mínimas. Ambas situaciones explican la 
mayoría de los casos que persisten sintomáticos o mantie-
nen títulos elevados de autoanticuerpos.
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Dr. Rafael Sánchez Polaina (Pediatría Extrahospitalaria y de Atención 
Primaria) 

SECRETARIO: 
Dr. Antonio Manuel Vázquez Florido 

TESORERO: 
Dr. Daniel Ruiz Díaz

DIRECTOR DE LA PÁGINA WEB: 
Dr. Jaime Javier Cuervo Valdés 

DIRECTORA REVISTA VOX PAEDIATRICA: 
Dra. Montserrat Antón Gamero 

VOCALES PROVINCIALES
BADAJOZ: Dra. Eva Fernández Calderón 
CÁCERES: Dra. María Jesús García García
CÁDIZ: Dr. Simón Lubian López 
CÓRDOBA: Dr. Joaquín Fernández Ramos 
HUELVA: Dr. David Mora Navarro 
SEVILLA: Dra. Beatriz Espín Jaime
CIRUGÍA PEDIÁTRICA: Dr. Fernando Vázquez Rueda

COMITÉ CIENTÍFICO Y ORGANIZADOR

Dra. Beatriz Espín Jaime. Hospital Virgen del Rocío.
Sevilla

Dra. Elena Pérez González. Hospital Virgen Macarena.
Sevilla 

Dra. Eva Torres Begara. Hospital de Valme.
Sevilla 

Dra. Catalina Márquez Vega. Hospital Virgen del Rocío. 
Sevilla

Dr Enrique Galán Gómez. Hospital Materno Infantil. 
Badajoz.

Dra. María Jesús García García. Hospital San pedro de Alcántara.  
Cáceres  

Dr Simon Lubian López. Hospital Puerta del Mar.
Cádiz 

Dr David Gomez-Pastrana.  Hospital de Jerez
Cádiz

Dr José Rumbao Aguirre. Hospital Reina So� a.
Córdoba

Dr. David Mora Navarro. Hospital Juan Ramón Jiménez.
Huelva 

Dr. Antonio Manuel Vázquez Florido. Hospital Virgen del Rocío. 
Sevilla

Dr. Juan Luis Pérez Navero. Facultad Medicina y Enfermería. 
Córdoba
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 9 y 10 de Marzo 2023

TALLER DE ECOGRAFÍA PEDIÁTRICA EN LA PRÁCTICA CLÍNICA
Colegio de Médicos de Sevilla. Avda. de la Borbolla 47,41013 Sevilla
TALLER DE ECOGRAFIA PEDIATRICA EN LA PRACTICA CLINICA  
(MAÑANA Y TARDE DEL DÍA 9 Y MAÑANA DEL DÍA 10).  
ACREDITADO POR ACSA 30 PLAZAS (a los alumnos se les enviara mate-
rial didáctico en el momento de su matriculación, previamente al inicio 
del taller de ecografía).

9 de Marzo 2023 
AULA 1
9.30-10.00 h 
Bienvenida al curso y recogida de material. Examen inicial.

10.00-10.30 h. 
SESION TEÓRICA: Knobology. Fundamentos físicos de la ecografía. 
Uso del ecógrafo. Dr. Manuel A. Frías Pérez. UCIP. Servicio de Pediatría, 
Críticos y Urgencias. Hospital Reina Sofía. Córdoba

10.30-11.15 h. 
SESIÓN TEÓRICA: Ecografía pulmonar: ecografía pulmonar normal. 
Síndrome intersticial. Derrame pleural. Neumotórax. Neumonía. 
Atelectasia pulmonar. Dra. Susana Jaraba Caballero. UCIP. Servicio de 
Pediatría, Críticos y Urgencias. Hospital Reina Sofía. Córdoba

11.15-12.00 h. 
SESIÓN TEÓRICA: Ecografía abdominal. E-FAST. Ecografía diafrag-
mática. Dr. Manuel Ángel Frías Pérez. UCIP. Servicio de Pediatría, Críti-
cos y Urgencias. Hospital Reina Sofía. Córdoba

12.00-12.30 h DESCANSO. CAFE
12.30-13.00 h. 
SESIÓN TEÓRICA:  Eco-RCP. Uso de la ecografía en la reanimación 
cardiopulmonar avanzada. Dr. Alberto Ferrín Diánez. UCIP. Servicio de 
Pediatría, Críticos y Urgencias. Hospital Reina Sofía. Córdoba 

13.00-14.00 h. 
SESIÓN TEÓRICA: Ecocardiografía funcional. Planos a estudio. Valo-
ración de la función cardiaca. Dr. Raúl Montero Yéboles. UCIP. Servicio 
de Pediatría, Críticos y Urgencias. Hospital Reina Sofía. Córdoba

14.00-16.00 h– COMIDA DE TRABAJO
16.00-19.00 h- SESIONES PRÁCTICAS (Aulas 1-2-3)
Grupo 1. Práctica ecografía pulmonar
Grupo 2. Práctica ecocardiografía
Grupo 3. Práctica FAST y diafragmática
19.00-20.00 h: Debrie�ng del día. Dudas y preguntas

Día 10 de  Marzo:
AULA 1
10.00-10.45h. 
SESIÓN TEÓRICA: Ecografía en la canalización vascular. Dra. Susana 
Jaraba Caballero. UCIP. Servicio de Pediatría, Críticos y Urgencias. Hos-
pital Reina Sofía. Córdoba

10.45-11.00 h. 
SESION TEÓRICA: Ecografía en el paciente neurocrítico: Medición 
de la vaina del nervio óptico. Dr. Alberto Ferrín Diánez. UCIP. Servicio 
de Pediatría, Críticos y Urgencias. Hospital Reina Sofía. Córdoba

11.00-11.30 h:
SESIÓN TEÓRICA: Ecografía transcraneal. Ecografía transfontane-
lar. Valoración pupilar. Dr. Raúl Montero Yéboles. UCIP. Servicio de 
Pediatría, Críticos y Urgencias. Hospital Reina Sofía. Córdoba.

11.30-11.45 DESCANSO.CAFE
11.45 – 14.00 – SESIONES PRÁCTICAS (Aulas 1-2-3)
Grupo 1. Prácticas de canalización vascular
Grupo 2. Prácticas de neuroecografía
Grupo 3. Casos clínicos interactivos

14.00 – 15.00. Examen �nal y debrie�ng del curso. 

PROGRAMA REUNIÓN CIENTÍFICA SPAOYEX 
10-11 de Marzo 2023

Viernes 10 de Marzo 2023 (MAÑANA)

9-10 h. COMUNICACIONES (Aulas 1-2-3)

SALON DE ACTOS

10- 11, 30 h.  I-MESA REDONDA ADOLESCENCIA

MODERADOR: Dr Enrique Galán Gómez. Jefe Servicio Pediatría. Hospi-
tal Materno-Infantil. Badajoz 

PONENTES:

Patología Psiquiátrica Prevalente en la Adolescencia. Dr Rafael de 
Burgos Marín Psiquiatra. Unidad de Salud Mental Infanto-juvenil. Cór-
doba

Alteraciones neurológicas prevalentes en la adolescencia. Dr An-
drés Rodríguez Sacristán Cascajo. Coordinador Unidad de Neuropedia-
tría. Servicio Pediatría Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla

Trastornos de Conducta Alimentaria. Dra. Mercedes Gil Campos. 
Coordinadora Unidad de Metabolismo e Investigación Pediátrica. Ser-
vicio de Pediatría Hospital Reina. Córdoba

Adolescencia: Redes Sociales y Trastorno de Conducta Alimenta-
ria. Dr. Ignacio Jauregui Lobera.  Doctor en Psiquiatría y Psicología. 
Experto en TCA y Obesidad. Universidad Pablo de Olavide. Sevilla

11,30-12,15 h. CONFERENCIA: Avances en vacunas 2023 en la 
infancia y adolescencia. Dr. David Moreno Pérez. Hospital Materno 
Infantil Málaga. Director del Plan estratégico de vacunas de Andalucía

12, 15 h-12,30 h. INAUGURACION

12,30-12, 45h.DESCANSO

12,45 h. II-MESA REDONDA CIRUGÍA PEDIATRICA: 
              AVANCES EN CIRUGIA

MODERADORA: Dra. Rosa Paredes Esteban (Jefe de Servicio Cirugía 
Infantil. Hospital Universitario Reina So�a. Córdoba

PONENTES:

Actualización en Anomalías y Malformaciones Vasculares. Dr Juan 
Carlos López Gutiérrez. Jefe del Servicio de Cirugía Pediátrica, Hospital 
Universitario Infantil La Paz, UAM. Jefe de Servicio de Cirugía Pediátrica, 
Hospital Universitario Quirón Madrid.

Robótica en Cirugía Pediátrica. Dr. Alberto Parente Hernández.  Ser-
vicio Cirugía Pediátrica. Hospital Reina So�a. Córdoba

Utilidad del Verde de Indocianina (ICG) en Cirugía Pediátrica. Dra. 
María Molina Mata. Servicio Cirugía Pediátrica. Hospital Virgen del Ro-
cío. Sevilla

14,30 h COMIDA DE TRABAJO

Viernes 10 de Marzo 2023 (TARDE)

16-17 h COMUNICACIONES (Aulas 1-2-3)
SALON DE ACTOS
17- 17, 45 h. CONFERENCIA: Efectos secundarios a largo plazo 
y segundos tumores en la infancia y adolescencia. Dra. Catalina 
Márquez Vega: Jefe del Servicio de Pediatría y Áreas       Especí�cas. 
Hospital infantil Virgen del Rocío. Sevilla

17,45 h -18 h DESCANSO. 

18-20 h. I PANEL DE CASOS CLÍNICOS  
              DE ESPECIALIDADES PEDIÁTRICAS
 Gastroenterología, Hepatología y Nutrición 
 Respiratorio. Alergia.
 Nefrología. 
 Endocrinología. 



Sociedad de Pediatría de Andalucía Occidental y Extremadura

| 90 ·  Volumen 29  |  Nº 2  |  Diciembre 2022

Sábado 11 de Marzo (MAÑANA)

9-10 h COMUNICACIONES (Salón de Actos. Aulas 1-2-3)

SALON DE ACTOS

10- 11,30 h. III-MESA REDONDA ATENCIÓN PRIMARIA

MODERADOR: Dr. Rafael Sánchez Polaina (Centro Salud Córdoba Cen-
tro. Vicepresidente AP SPAOYEX) 

PONENTES: 

Dra. Cecilia Matilde Gómez Málaga. (Centro Salud San Fernando. Bada-
joz). Presidenta Atención Primaria de Pediatría Extremadura 

Dr. José Murcia Garcá. Presidente Asociación Andaluza de Pediatría de 
Atención Primaria (ANDAPap).  Centro de Salud “Bulevar”. Jaén.

Dra. Concepción Sánchez Pina. Presidenta Asociación Española de Pe-
diatría de Atención. Primaria (AEPap). Centro de Salud Villaverde (Madrid)

11,30-12´15 h. Conferencia:  Actualización de la Nutrición en el lac-
tante. Dr Pedro Márquez Mira. Hospital Juan Ramon Jiménez. Huelva 

12´15-130 h DESCANSO

12,30 h. IV- MESA REDONDA NEUROLOGIA INFANTIL

Moderador: Dr. Marcos Madruga Garrido.  Neuropediatría. Centro Neu-
rolinkia y Hospital Viamed Santa Ángela de la Cruz. Sevilla.

Ponentes:

Trastornos socio comunicativos en las consultas de pediatría.  Dr. 
Marcos Madruga Garrido. Neuropediatría. Neurolinkia y Hospital Via-
med Santa Ángela De la Cruz. Sevilla

Abordaje diagnóstico de los trastornos socio comunicativos.  Dra. 
María Muñoz Cabeza. Sección de Neuropediatría. Hospital Universitario 
Virgen del Rocío. Sevilla

Abordaje terapéutico general de los trastornos socio comunicati-
vos. Dra. Cristina Cáceres Marzal. Sección de Neuropediatría. Hospital 
Universitario Materno-infantil. Badajoz

Sábado 11 de Marzo 2023 (TARDE)

SALON DE ACTOS

16-17 h. ASAMBLEA DE SPAOYEX 

17-18h COMUNICACIONES (Salón de actos. Aulas 1-2-3)

SALON DE ACTOS

18 h.  II PANEL DE CASOS CLÍNICOS DE  
          ESPECIALIDADES PEDIÁTRICAS 

 Neonatología.
 Urgencias. 
 Cuidados Intensivos Pediátricos
 Oncología
 Paliativos Pediátricos. 

ENTREGA DE BECA SPAOYEX 2022 DE INVESTIGACION PEDIATRICA

ENTREGA DE BECA SPAOYEX 2022 DE INICIO A LA INVESTIGACION 
EN PEDIATRIA

PREMIO VOX PAEDIATRICA 2022 A LA MEJOR PUBLICACION 

PREMIO A LAS MEJORES COMUNICACIONES 

CLAUSURA

INSCRIPCIONES:

Curso Ecografía: 200 Euros (Incluye matricula del curso, material didác-
tico , 2 cafés, 2 comidas de trabajo)

Residentes: 100 euros (Incluye inscripción a la Reunión Cientí�ca, 2 
Comidas de trabajo y Cena)

Adjuntos: 150 euros (Incluye inscripción a la Reunión Cientí�ca, 2 Co-
midas de trabajo y Cena)

Secretaria Técnica: Agencia de Congresos El Corte Inglés: D. José 
Diego Montero Ortega T. (+34) 957 498 330 • 

M. (+34) 689 909 946

Buzón de correo para contactar directamente con la Secretaría 
Técnica: : cviiireunionspaoyex@viajeseci.es

FORMAS DE PRESENTACIÓN DE COMUNICACIONES

Hay dos tipos: largas y cortas

COMUNICACIONES ORALES LARGAS

La duración máxima será de 7 minutos y se programaran según el 
programa de la Reunión Cientí�ca. Al �nal de cada bloque, se abrirá un 
período de debate o discusión, durante el cual el/los autores deberán 
permanecer en la sala para responder a las posibles preguntas o par-
ticipar en el debate.

El número máximo de diapositivas será de 12. El horario de exposición 
es el asignado en el programa cientí�co.

Únicamente se entregará certi�cado de participación en las comuni-
caciones que hayan sido presentadas y discutidas bajo tutela de los 
moderadores

COMUNICACIONES ORALES CORTAS

El tiempo destinado para la exposición de las comunicaciones breves 
cortas es de 3 minutos. Se programaran en la fecha y hora que se 
indica en el programa cientí�co. Tras cada bloque, se abrirá un período 
de debate y preguntas entre los asistentes, por lo que los autores s 
deberán permanecer en la sala tras su exposición

El número máximo de diapositivas será de 6. El horario de la exposición 
es el asignado en el programa cientí�co.

Únicamente se entregará certi�cado de participación a las comunica-
ciones que hayan sido presentadas y discutidas bajo tutela del  mode-
rador.

DICTAMEN COMUNICACIONES ORALES CORTAS O LARGAS

El Comité Cientí�co informará al comunicante si su trabajo ha sido ad-
mitido como comunicación corta o larga 

en función de la calidad de los trabajos presentados. Podrá optar por 
cualquiera de las modalidades al enviar su comunicación

NORMATIVA SOBRE COMUNICACIONES Y PARA LA SUBIDA DEL 
ABSTRACT DE COMUNICACIONES A LA REUNIÓN CIENTÍFICA DE LA 
SPAOYEX Y SU PUBLICACION POSTERIOR EN LA REVISTA VOX PAE-
DIATRICA

Los Facultativos y Enfermería Pediátrica que estén interesados en pre-
sentar comunicaciones deberán enviar un resumen de ésta, siguiendo 
la siguiente metodología:

Título: en mayúsculas negrita, (evitar abreviaturas)

Ejemplo: UTILIDAD DE LA RADIOGRAFÍA EN DECÚBITO LATERAL

Autores: En cursiva, siempre los dos apellidos y las iníciales del nom-
bre sin punto separados por una coma Ejemplo: García Sánchez J, Ro-
dríguez Martínez P, Pérez Salas F, Gómez López A.
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Institución. Ciudad. Provincia: en cursiva. Nombre o�cial del centro. 
Procedencia del centro indicando ciudad y provincia separadas  por 
punto.

Ejemplo: Servicio de Pediatría. Hospital de Puerto Real. Jerez de la Fron-
tera. Cádiz.

Texto

Se recomienda dividir en apartados en Negrita según sea un estudio o 
casos clínicos

· Introducción. Material y métodos. Resultados. Conclusiones

· Introducción. Caso clínico. Comentarios

Evitar abreviaturas y en caso de ser necesarias se recomienda de�nir-
las previamente. Poner las unidades para expresar los valores numéri-
cos (ej. Hemoglobina 12 g/dl)

NORMAS SOBRE MESAS REDONDAS, PANELES Y CASOS CLINICOS· 
1º Los debates entre los ponentes de las Mesas Redondas, Paneles y 
Casos Clínicos y los socios asistentes a la Reunión, se llevarán a cabo, 
coordinándose a través del Equipo Técnico Audiovisual de la Agencia de 
Congresos del Corte Inglés
· 2º Todas las actividades llevadas a cabo durante la Reunión Cientí�ca 
se acreditarán por la Agencia de Calidad Sanitaria de Andalucía (ACSA).

· 3º Todas las ponencias presentadas se publicarán en la Revista VOX 
PAEDIATRICA. A continuación, detallamos las características:
· Documento de texto Word con extensión de 3-6 hojas
· Título en minúsculas y negrita
· Autores: Nombre y dos apellidos. Centro de trabajo. Ciudad y provincia. 
Correo electrónico de contacto
· Resumen breve en español y preferente en ingles también
· Palabras claves
· Texto que opcionalmente se podrá estructurar en introducción, apar-
tados y conclusiones. Si es un caso clínico se estructurará en introduc-
ción, caso clínico y conclusiones.
· Se evitará el uso de abreviaturas y cuando sean necesarias se reco-
mienda de�nirlas cuando aparezcan por primera vez
· Los valores numéricos deben ir seguidos de las unidades de medida 
(ej. hemoglobina 12 g/dl)
· Los grá�cos, �guras y tablas deberán ir numerados en arábigo y con 
título y referenciados en el texto entre paréntesis (Fig. 1) o (Tabla 1) y 
tendrán que ser originales.
· Las referencias bibliográ�cas deben ir numeradas al �nal del texto y 
según las normas de Vancouver (consultar normas para autores en la 
página web de la revista Vox Paediatrica)
· a dirección de correo para enviarlo es secretariacmteejecutivospao-
yex@gmail.com
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I N F O R M A C I Ó N  P A R A  L O S  A U T O R E S

VOX PAEDIATRICA es la Publicación Oficial de la Aso-
ciación Española de Pediatría de Andalucía Occidental y 
Extremadura y se edita en castellano opción a publicación 
en inglés, accesible en versión impresa y en versión elec-
trónica en la dirección http://www.spaoyex.es/. Se trata de 
una revista de acceso libre basada en el sistema de revi-
sión por pares y que tiene como finalidad la publicación 
y divulgación de trabajos relacionados con la Pediatría y 
sus Especialidades. La suscripción es gratuita, se publica 
semestralmente.

TIPOS DE ARTÍCULOS

Todos los manuscritos publicados en VOX PAEDIATRICA 
deberán adecuarse a las normas de publicación de la re-
vista y respetar el formato de alguno de los tipos de artícu-
lo que describen a continuación:

Originales

Trabajos de investigación clínica o básica, con un dise-
ño 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 bibliográficas 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 6.

Notas clínicas

Descripción de uno o varios casos clínicos de especial in-
terés u observaciones excepcionales, que supongan una 
aportación al conocimiento de la enfermedad. La extensión 
del texto 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 5.

Vox en imagen

Publicación de imágenes de diagnóstico, presentación clí-
nica o tratamiento de patologías que aporten información 
gráfica relevante.  Su título debe contener menos de 8 pa-
labras. El número de firmantes no será superior a 5 y po-
drá incluir hasta 4 figuras con un texto explicativo que no 
supere las 250 palabras. El número de citas bibliográficas 
no será superior a 3.

La Vox del Residente

Espacio liderado y dedicado a los médicos internos resi-
dentes de Pediatría. Aportaciones científicas en forma de 
originales, casos clínicos o revisiones.

Editoriales

Discusión de avances recientes en Pediatría, preferible-
mente relacionados con algunos de los artículos publica-
dos en ese número de la revista. Este tipo de artículos será 
encargado por el Comité Editorial de la Revista y no deberá 
superar las 1200 palabras y las 5 citas bibliográficas.

Resumen de comunicaciones y ponencias

Se publicarán los resúmenes de las comunicaciones y 
ponencias de las reuniones científicas de las Sociedades 
científicas SPAOYEX y SPAO.

Cartas al director

Se publicarán contenidos breves referidos a la línea edito-
rial o a alguna de los artículos publicados.

Otras secciones

La revista VOX PAEDIATRICA tiene también otras seccio-
nes como Protocolos clínicos, Revisiones, Informes Técni-
cos, Crítica de libros, Conferencias y Artículos especiales. 
Los autores que deseen colaborar en alguna de estas sec-
ciones deben consultar previamente con la dirección de la 
revista.

PRESENTACION
Y ESTRUCTURA DE LOS TRABAJOS

VOX PAEDIATRICA aceptará revisar manuscritos escritos 
en los idiomas castellano e inglés. En el caso de ser acor-
dada su publicación, pasarán a ser propiedad permanente 
de la revista y no podrán ser reproducidos en parte o total-
mente sin permiso de la misma. No se admitirán trabajos 
presentados o publicados en otra revista. Los componen-
tes de un artículo deberán ser ordenados como sigue en 
un documento único escrito en letra “times new roman” 
12 a espacio único y en páginas separadas: Página titular, 
resumen y palabras clave, texto, bibliografía, tablas y pies 
de figuras. Todas las páginas deberán ser numeradas con-
secutivamente. 

Página titular 

La página titular deberá contener los datos siguientes: 

- Título del artículo. Deberá ser lo más explícito posible y en 
cualquier caso de una extensión no superior a 85 letras. Se 
recomienda evitar palabras como ‘‘niño’’, ‘‘infancia’’ ‘‘pe-
diatría’’, etc., que están implícitos en el título y contenido 
de la revista. 

- Lista de autores en el mismo orden en el que deben apa-
recer en la publicación. Deben citarse primer nombre y uno 
o dos apellidos de cada autor. Debe tenerse en cuenta 

Órgano de Expresión de la Sociedad de Pediatría de Andalucía Occidental y Extremadura
Publicación Oficial de la Sociedad de Pediatría de Andalucía Oriental 
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que el formato que los autores elijan para su firma será, en 
caso de publicación del artículo, el mismo que figurará en 
las distintas bases de datos bibliográficos en las que VOX 
PAEDRIATICA está incluida. 

- Nombre del centro de trabajo, localidad y provincia de 
cada uno de los autores. 

-  Si el trabajo ha sido financiado debe incluirse el origen y 
numeración de dicha financiación. 

- Presentación previa en reuniones, congresos o simpo-
sios, con nombre, ciudad y fecha. 

- Nombre, dirección, número de teléfono y correo electró-
nico del autor al que debe dirigirse la correspondencia. 

- Recuento de palabras del texto propiamente dicho, ex-
cluyendo resumen, bibliografía, tablas y pies de figuras. 

- Fecha de envío. 

Resumen y palabras clave

Se incorporará resumen estructurado en español e inglés 
de 250 palabras, aproximadamente, en los trabajos origi-
nales con los siguientes apartados: Introducción, Mate-
rial o Pacientes y 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 auto-
res deben procurar que el resumen incluya con detalle los 
resultados más importantes. Al final de la página donde 
figure el resumen, deberán añadirse de 3 a 10 palabras cla-
ve que corresponderán a términos incluidos en el Medical 
Subject Headings del Index Medicus. Disponible en: http://
www.ncbi.nlm.nih.gov/mesh. Las notas clínicas no debe-
rán acompañarse de resumen ni palabras clave.

Texto 

Se recomienda la redacción del texto en forma impersonal. 
Conviene dividir los trabajos en secciones. Los originales 
en: Introducción, Material o Pacientes y Métodos, Resulta-
dos y Discusión. Se recomienda utilizar el mínimo número 
de abreviaturas posible que deberán ser definidas en el 
momento de su primera aparición. Se evitarán abreviaturas 
en el título y en el resumen. Los autores pueden utilizar tan-
to las unidades métricas de medida como las unidades del 
Sistema Internacional (SI). Cuando se utilicen las medidas 
del SI es conveniente incluir las correspondientes unida-
des métricas inmediatamente después, en paréntesis. Los 
fármacos deben mencionarse por su principio activo en 
letra minúscula. Los instrumentos utilizados para realizar 
técnicas de laboratorio u otras, deben ser identificados, en 
paréntesis, por la marca así como por la dirección de sus 
fabricantes.

Bibliografía

Las citas bibliográficas deben ser numeradas consecuti-
vamente por orden de aparición en el texto en números 
volados. La referencia de artículos de revistas se hará en el 

orden siguiente: autores, empleando el o los apellidos se-
guido de la inicial del nombre sin puntuación, y separando 
cada autor por una coma; título completo del artículo en 
lengua original; nombre de la revista según abreviaturas del 
Index Medicus, disponible en: http://www.ncbi. nlm.nih.
gov/entrez/jrbrowser.cgi; año de aparición, volumen e indi-
cación 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 des-
pués las palabras ‘‘et al.’’. Un estilo similar se empleará 
para las citas de los libros. A continuación se exponen tres 
ejemplos: 

Artículo

Coronel Rodríguez C, Hernández Hernández A, González 
Zorzano E, Escolar Jurado M, Garre Contreras A, Guisado 
Rasco MC. Estudio epidemiológico de factores ambienta-
les comparativo sobre la percepción y hábitos de salud de 
las familias andaluzas respecto de las españolas sobre nu-
trición infantil. Vox Paediatr 2017; 24:11-21

Libro 

Pérez Navero JL, Ibarra de la Rosa I, Camino León R, edito-
res. La Pediatría a través de casos clínicos. 1ª Ed. Madrid: 
Ergon; 2014.

Capítulo de libro 

García Blanco JM, Hidalgo-Barquero del Rosal E. Hema-
turia. En Antón M y Rodríguez LM Editores. Nefrología 
pediátrica. Manual práctico. 1ª Ed. Madrid: Panamericana 
Médica. 2010. p 3-9.

No deben incluirse en la bibliografía citaciones del estilo 
de ‘‘comunicación personal’’, ‘‘en preparación’’, ‘‘someti-
do a publicación’’ o de resúmenes de Congresos que no 
estén publicados en una revista científica. Si se considera 
imprescindible citar dicho material debe mencionarse su 
origen en el lugar correspondiente del texto. 

Para elaborar la bibliografía pueden consultarse las nor-
mas del Comité Internacional de Editores de Revistas 
Médicas (actualizadas en agosto de 2013). Disponible en: 
http:// www.icmje.org 

Tablas 

Deben ser numeradas en caracteres árabes por orden de 
aparición en el texto. Serán escritas a doble espacio, no 
sobrepasarán el tamaño de un folio y se remitirán en el mis-
mo documento en hojas separadas consecutivas. 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.

Figuras

Incluyen gráficas, dibujos o fotografías. Se numerarán en 
caracteres árabes de manera correlativa y conjunta como 
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figuras, por orden de aparición en el texto. Las figuras de-
ben tener una resolución mínima de 300 dpi y uno de los 
siguientes formatos: JPG, TIFF y PDF y MS Office. También 
puede mandar archivos comprimidos (.zip). Eventualmente 
se podrán publicar a color previa consulta y acuerdo con 
el comité Editorial. Si se reproducen fotografías o datos de 
pacientes, éstos no deben ser identificativos del sujeto. En 
todos los casos los autores firmantes deben dejar constan-
cia escrita de que poseen un consentimiento informado es-
crito de los padres o tutores legales que autorice su publi-
cación, reproducción y divulgación en soporte papel y en 
Internet en formato de libre acceso en VOX PAEDRIATICA. 
El Comité Editorial podrá requerirlo a los autores cuando 
sea necesario. Las figuras se acompañarán del correspon-
diente pie, escrito en hoja incorporada al texto. 

RESPONSABILIDADES ÉTICAS 

Reproducción de material ya publicado: Los autores son 
responsables de obtener los oportunos permisos para re-
producir en VOX PAEDRIATICA material (texto, tablas o 
figuras) de otras publicaciones. Estos permisos deben so-
licitarse tanto al autor como a la editorial que ha publicado 
dicho material. 

Autoría: En la lista de autores deben figurar únicamente 
aquellas personas que han contribuido intelectualmente al 
desarrollo del trabajo. Haber ayudado en la colección de 
datos o haber participado en alguna técnica no son por 
sí mismos criterios suficientes para figurar como autor. En 
general, para figurar como autor se deben cumplir los si-
guientes requisitos: 

1. Haber participado en la concepción y realización del tra-
bajo que ha dado como resultado el artículo en cuestión. 

2. Haber participado en la redacción del texto y en las po-
sibles revisiones del mismo. 

3. Haber aprobado la versión que finalmente va a ser pu-
blicada. El Comité Editorial de VOX PAEDRIATICA declina 
cualquier responsabilidad sobre posibles conflictos deri-
vados de la autoría de los trabajos que se publican en la 
Revista.

Publicación previa y redundante: El contenido del artículo 
debe ser completamente original, no haber sido publicado 
previamente ni estar enviado a cualquier otra publicación 
(ni sometido a consideración). Estas restricciones no son 
aplicables a los resúmenes publicados de comunicacio-
nes, ponencias o conferencias presentados en reuniones 
científicas nacionales o internacionales. Los autores deben 
ser conscientes de que no revelar que el material someti-
do a publicación ha sido ya total o parcialmente publicado 
constituye un grave quebranto de la ética científica. 

Consentimiento informado. Comités de investigación y/o 
Ética. Los autores deben mencionar en la sección de mé-
todos que los procedimientos utilizados en los pacientes 
y controles han sido realizados tras obtención de un con-
sentimiento informado de los padres. Es necesario que el 

estudio haya sido revisado y aprobado por los Comités de 
Investigación y/o Ética de la institución donde se ha reali-
zado el estudio. Cuando se describan experimentos con 
animales hay que indicar si se han seguido las correspon-
dientes recomendaciones institucionales y nacionales re-
guladoras del cuidado y la utilización de animales de labo-
ratorio. En el caso de la descripción de casos clínicos en 
cualquiera de las secciones de la revista, fundamentalmen-
te cuando el paciente pueda ser reconocido bien por la 
descripción de la enfermedad o por las figuras que ilustren 
el artículo, los autores  deberán dejar constancia escrita 
de que poseen el documento de consentimiento informado 
de padres o tutores explicitando su permiso para la publi-
cación tanto del texto del artículo como de las posibles 
imágenes del mismo.

Del mismo modo, en todos los casos, los autores deberán 
declarar que han seguido los protocolos establecidos por 
sus respectivos centros sanitarios para acceder a los datos 
de las historias clínicas cuando vayan a ser utilizados en 
investigación y divulgación entre la comunidad científica. 

ENVÍO DE MANUSCRITOS 

Los manuscritos para VOX PAEDRIATICA deben enviarse 
al correo electrónico voxpaediatrica@gmail.com

mediante una carta de presentación donde los autores 
deben hacer constar que:

El manuscrito es remitido en exclusiva a VOX PAEDRIATI-
CA de forma que no está siendo sometido a consideración 
en cualquier otra publicación y que no ha sido publicado 
previamente ni en todo ni en parte. Estas restricciones no 
son aplicables a los resúmenes derivados de las presenta-
ciones en Congresos u otras reuniones científicas. 

Los autores son responsables de la investigación (confir-
mación autoría). 

Los autores han participado en su concepto y diseño, aná-
lisis e interpretación de los datos, escritura y corrección del 
manuscrito, así como que aprueban el texto final que ha 
sido enviado a VOX PAEDRIATICA. 

Los autores especifican su titulación laboral y académica.

Declaración de conflicto de intereses. Los autores fir-
mantes deben especificar si tienen algún conflicto de in-
tereses en relación a su manuscrito. Especialmente, en 
estudios con productos comerciales, los autores debe-
rán declarar si poseen acuerdo alguno con las compa-
ñías cuyos productos aparecen en el manuscrito enviado 
o si han recibido ayudas económicas de cualquier tipo 
por parte de las mismas a fin de discutir con los auto-
res implicados cómo debe ser referido este hecho en la 
publicación. El Comité Editorial directamente o una vez 
atendida la opinión de los revisores, se reserva el derecho 
de rechazar los trabajos que no juzgue apropiados, así 
como de proponer las modificaciones de los mismos que 
considere necesarias. 
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Antes de enviar el manuscrito compruebe el contenido de 
su envío. Página titular incluyendo: título, lista de autores, 
nombre y dirección del centro, financiación, teléfono, co-
rreo electrónico, recuento de palabras, fecha de envío; Re-
sumen en castellano y en inglés en los originales; Palabras 
clave; Texto; Bibliografía; Tablas numeradas con sus títu-
los; Figuras identificadas numeradas y sus leyendas.

Antes de la publicación en versión impresa o electrónica 
del artículo, el autor de correspondencia recibirá por correo 
electrónico las pruebas del mismo para su corrección, que 
deberán ser devueltas en el plazo de 48 horas siguientes 
a su recepción. 
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Título: EVALUACIÓN DEL PERFIL METABÓLICO E INFLAMATORIO EN ADULTOS JÓVENES CON ANTECEDEN-
TES DE RESTRICCIÓN DEL CRECIMIENTO EXTRAUTERINO

Investigador principal: Laura Palomina Fernández 

Médico Residente Servicio Pediatría, Críticos y Urgencias.  Hospital Universitario Reina Sofía, Córdoba. Instituto Maimó-
nides de Investigación Biomédica 

Resumen

El crecimiento extrauterino restringido (CER) se re� ere al 
recién nacido prematuro que, aunque nace con un peso y 
una longitud acordes a la edad gestacional, presenta un 
crecimiento muy escaso en las primeras semanas después 
del nacimiento. Cabe señalar que esta ventana de desa-
rrollo es esencial para la programación de varios tejidos 
metabólicos, como el tejido adiposo. Por lo tanto, los niños 
con antecedentes de CER pueden presentar alteraciones 
en el tejido adiposo que predispongan a alteraciones meta-
bólicas en el futuro. Estudios previos realizados por nuestro 
grupo han documentado un mayor riesgo de que los niños 
prepúberes con antecedentes de CER sufran ciertas alte-
raciones metabólicas como resistencia a la insulina e in-
� amación de bajo grado. Sin embargo, las consecuencias 
para la salud a largo plazo siguen sin explorarse. Para ello, 
el objetivo de este estudio es determinar biomarcadores al-
terados en adultos con antecedentes de CER para evaluar 
el riesgo de enfermedades metabólicas en estos pacientes.

Con este � n, presentamos un estudio de casos y controles, 
que incluye una muestra de 37 adultos con antecedentes 
de EUGR y un grupo control de 72 pacientes sanos de 
edad similar de ambos sexos. Se evaluaron medidas antro-
pométricas y de presión arterial, así como se determinaron 
concentraciones en sangre de adipocinas (adiponectina y 
resistina), insulina y glucosa. Curiosamente, nuestros re-
sultados preliminares documentan que, si bien la adipo-
nectina aumentó durante las etapas prepuberales, lo que 
sugiere un estado proin� amatorio en esos niños, tanto 
la adiponectina como la resistina se redujeron signi� cati-
vamente en los pacientes adultos con CER junto con una 
disminución de la masa grasa y el peso corporal en com-
paración con los controles. Sin embargo, los adultos CER 
presentan un perímetro abdominal más alto, lo que indica 
una distribución diferente de la grasa. Además, los análisis 
del índice HOMA mostraron un aumento signi� cativo del 
estado de resistencia a la insulina en pacientes adultos con 
CER.

En conclusión, en conjunto, nuestros datos sugieren que 
los pacientes con CER mantienen un mayor riesgo de en-
fermedades metabólicas, siendo más evidentes durante la 

etapa puberal, pero también durante la edad adulta.

Abstract

Extra uterine growth restriction (EUGR) refers to the pre-
term newborn who, although born with a weight and length 
according to gestational age, presents a very poor growth 
in the � rst weeks after birth. It should be noted that this 
developmental window is essential for the programming of 
various metabolic tissues such as adipose tissue. Therefo-
re, Children with a history EUGR may present alterations in 
adipose tissue that predispose to metabolic alterations in 
the future. Previous studies conducted by our group have 
documented an increased risk for prepubertal children 
with a history of EUGR to suffer from certain metabolic al-
terations such as insulin resistance and low-grade in� am-
mation. However, long-term health consequences of EURG 
remain unexplored. For this purpose, the objective of this 
study is to determine altered biomarker in adults with a his-
tory of EUGR to evaluate the risk of metabolic diseases in 
these patients.

To this aim, we present herein a case-control study, inclu-
ding a sample of 36 adults with a history of EUGR and a 
control group of 62 healthy patients of similar age of both 
sexes. Anthropometric and blood pressure measurements 
were evaluated, as well as concentrations in blood of adi-
pokines (adiponectin and resistin), insulin and glucose 
were determined. Interestingly our results document that 
while adiponectin was increased during prepuberal stages 
suggesting a proin� ammatory state in those children, both 
adiponectin and resistin were signi� cantly reduced in the 
EUGR adult patients along with a decrease of fat mass and 
body weight compared to the controls. However, EUGR 
adults presented a higher abdominal perimeter, which indi-
cate a different distribution in fats. Additionally, analyses of 
HOMA index shown a signi� cant increase of insulin resis-
tant state in adult patients with EUGR.

In conclusion, altogether our data suggest that patients 
with EUGR tend to have an increased risk of metabolic di-
seases, being more evident during the pubertal stage, but 
also during adulthood.
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PREDICCIÓN MULTIPARAMÉTRICA DEL RIESGO DE DISPLASIA BRONCOPULMONAR MODERADA-GRAVE EN 
RECIÉN NACIDOS ANTES DE LAS 30 SEMANAS DE GESTACIÓN

Investigador principal: Almudena Alonso-Ojembarrena. Servicio de Pediatría. Unidad de Neonatología.  Hospital 
Universitario Puerta del Mar. Cádiz 

Resumen

Introducción: La Neonatología actual no ha conseguido re-
ducir la incidencia de displasia broncopulmonar (DBP) mo-
derada-grave. Aunque se han estudiado múltiples mode-
los de predicción de riesgo de displasia en los prematuros, 
ninguno ha llegado a implementarse en la práctica clínica.

Objetivo: Calcular un modelo matemático para predecir la 
displasia broncopulmonar moderada-grave en recién naci-
dos antes de las 30 semanas de gestación en función de 
variables clínicas pre y posnatales, imágenes de ecografía 
pulmonar y detección de biomarcadores en aspirado na-
sofaríngeo.

Metodología: Estudio multicéntrico de casos y controles, 
en el que participarán 9 UCI-neonatales españolas. A to-
dos los participantes se les realizará ecografía pulmonar en 
las primeras 24 horas, al tercer día de vida, a la semana y 
dos semanas de vida, un aspirado nasofaríngeo a la sema-
na de vida, y ecografía cardiaca a la semana y dos sema-
nas de vida. Se prevén incluir a 240 pacientes en 29 meses 
de estudio entre todas las unidades participantes: 200 para 
el cálculo del modelo, y 40 más para su validación pos-
terior. Se dividirán a éstos entre aquellos con diagnóstico 
de DBP moderada-grave y los que no, y se compararán los 
valores de cada una de las variables descritas. Aquellas 
que tengan una diferencia signi� cativa se se introducirán 
en un modelo de regresión logística para calcular las que 
predigan mejor el diagnóstico � nal en los pacientes. Con 
los resultados del modelo calculado, se confeccionará una 
aplicación móvil con una calculadora del riesgo de DBP 
moderada-grave en esta población para su distribución a 
nivel mundial.

Abstract

Introduction: Current Neonatology has failed to reduce the 
incidence of moderate- severe bronchopulmonary dyspla-
sia (BPD). Although multiple models for predicting the risk 
of dysplasia in preterm infants have been studied, none 
have been implemented in clinical practice.

Objective: To calculate a mathematical model to predict 
moderate-severe bronchopulmonary dysplasia in newbor-
ns before 30 weeks of gestation based on pre and postna-
tal clinical variables, lung ultrasound images and detection 
of biomarkers in nasopharyngeal aspirate.

Methodology: Multicenter case-control study, in which 10 
Spanish neonatal ICUs will participate. All participants will 
undergo a lung ultrasound in the � rst 24 hours, on the third 
day of life, at one week and two weeks of life, a nasophary-
ngeal aspirate at one week of life, and cardiac ultrasound at 
one week and two weeks of life. It is expected to include 
240 patients in 29 months of study among all participating 
units: 200 for the calculation of the model, and 40 more for 
its subsequent validation. These will be divided between 
those with a diagnosis of moderate-severe BPD and those 
without, and the values of each of the variables described 
in the methodology section will be compared between the 
two groups. Those with a signi� cant difference will be ente-
red into a logistic regression model to calculate those that 
best predict the � nal diagnosis. With the results of the calcu-
lated model, a mobile application will be created with a risk 
of moderate-severe BPD calculator in this  population, for 
its worldwide distribution.
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