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Caso Clinico

Crisis aguda de cianosis en un lactante
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RESUMEN

La metahemoglobinemia es una causa de cianosis poco
frecuente en la edad pediétrica, debida a la exposicion a
agentes oxidantes de la hemoglobina, como los nitratos,
presentes en el agua o verduras (espinacas, acelgas, zana-
horias, calabacin y judias verdes).

La metahemoglobinemia asociada a alimentos infanti-
les ricos en nitratos ha sido descrita frecuentemente. El con-
sumo de pureé de verduras conservado deficientemente es
una causa potencial de metahemoglobinemia infantil adqui-
rida. Los lactantes de menos de 6 meses de edad son parti-
cularmente susceptibles a padecer esta entidad.

Presentamos el caso de un lactante de 9 meses, traido al
Servicio de Urgencias con cianosis central tras la ingesta de
un puré de verduras preparado de forma casera y conser-
vado en nevera durante mas de 48 horas. El porcentaje de
metahemoglobina determinado por cooximetria fue del
12,1%. El cuadro se resolvié completamente en 6 horas sin
precisar tratamiento con azul de metileno.
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ABSTRACT

Methemoglobinemia is a rare cause of cyanosis in pae-
diatric age due to the exposure to haemoglobin-oxidizing
agents such as nitrates present in well water or vegetables
(spinach, beets, carrots, courgette and green beans).

Methemoglobinemia associated with high-nitrate infant
food has been reported frequently. Consumption of vege-
table puree with an incorrect storage is a potential cause
of acquired infantile methemoglobinemia. Infants younger
than 6 months old are particularly susceptible to this con-
dition. We report a case of a 9-month-old male infant who
was brought to the paediatric emergency department with
central cyanosis after eating a homemade mixed vegetable
puree prepared in advance and stored in the refrigerator
longer than 48 hours.

His methemoglobin level determined by cooximetry was
12.1%. After 6 hours, the syndrome was completely resol-
ved without needing methylene blue treatment.
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CASO CLINICO

Presentacion clinica

Lactante varon de 9 meses de edad, que estando pre-
viamente bien, inicia de forma aguda un cuadro de ciano-
sis labial durante la ingesta de un puré de verdura. No pre-
senta otra sintomatologia acompafiante. La familia no refie-
re crisis de atragantamiento previa ni cardiopatia conocida.

Antecedentes personales
Episodios de urticaria de repeticion en estudio. Derma-
titis atopica.

Antecedentes familiares
Sin interés clinico.

Exploracion fisica

Peso 9.380 g (p50) y talla 69 cm (p10-25). Afebril. TA
97/67. Saturacién de oxigeno 88%. Buen estado general.
Palidez cutaneo-mucosa, con intensa cianosis labial. Fonta-
nela anterior normotensa. Taquipneico, sin signos de difi-
cultad respiratoria. Taquicardia sinusal de 140 Ipm. Aus-
cultacion cardiopulmonar normal. Resto de la exploracion
dentro de los limites de la normalidad.

Pruebas complementarias

= Hemograma, bioquimica con iones y estudio de coagu-
lacion normales.

e Gasometria venosa: pH 7.41; pCO, 36,3; pO. 45,2; bicar-
bonato 22,6 mmol/L; saturacién de oxigeno 82%.

* Hemocultivo negativo.

e Rxtorax, ECG y ecocardiograma: normales.

Evolucion

Al ingreso se administra oxigeno con mascarilla al 60%,
persistiendo la cianosis con saturacion de oxigeno del 90%
por pulsioximetria.

Tras descartar cardiopatia y neumopatia, y ante la sos-
pecha clinica de metahemoglobinemia, se reinterroga a la
madre sobre la composicion y conservacion del puré. La ver-
dura utilizada habia sido la acelga, y el puré se habia man-
tenido tras su elaboracién a temperatura ambiente durante
mas de 12 horas, permaneciendo posteriormente en nevera
mas de 48 horas.
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Figura 1. Estudio electroforético de hemoglobinas, identificando
en la muestra del paciente una banda anémala respecto al control,
correspondiente a la metahemoglobina.

El diagndstico se confirmo por cooximetria: FMetHb
12,1% (valores de referencia 0-1,5%). El estudio electroforé-
tico de hemoglobinas identificé en la muestra del paciente
una banda anémala respecto al control, correspondiente a
la metahemoglobina (Fig. 1).

El nifio mantuvo en todo momento buen estado gene-
ral. El cuadro evoluciond favorablemente sin requerir tra-
tamiento farmacoldgico, hasta la completa resolucion de
la cianosis a las 6 horas del ingreso.

COMENTARIOS

La cianosis central alude a un color azulado de la piel
o0 de las mucosas. Es secundaria a un grado importante de
desaturacion arterial de oxigeno o a la presencia de hemo-
globinas anormales, que impiden la adecuada unién del oxi-
geno a la hemoglobina. Para que la cianosis sea visible es
necesario que los niveles de hemoglobina reducida sean
superiores a 3 g/dl, o que los niveles de metahemoglobina
en sangre sean superiores al 15% del total de hemoglobina.
El diagndstico diferencial del nifio con cianosis central com-
prende, fundamentalmente, anomalias cardiopulmonares,
neuromusculares o hematoldgicas (Tabla I).

La metahemoglogina es un derivado de la hemoglobi-
na obtenido por la oxidacion del hierro del grupo HEM, que
se convierte en i6n férrico, siendo incapaz de captar oxige-
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TABLA |. CAUSAS DE CIANOSIS EN EL LACTANTE

TABLA 1. CAUSAS DE METAHEMOGLOBINEMIA

e Cardiopatias

e Tumores cardiacos

* Neuropatias

= Fibrosis quistica

= Cuerpo extrafio (atragantamiento)

= Infecciones (VRS, tos ferina, sepsis, meningitis)
= Metahemoglobinemia

e Crisis epilépticas

* Espasmos de sollozo

* Reflujo gastroesofagico

= Sucesos aparentemente letales

= Intoxicaciones

« Trastornos metabdlicos (hipoglucemia, hipocalcemia)
= Trastornos neuromusculares (botulismo)

no 'y, por tanto, de transportarlo, originandose hipoxia his-
tica. Los hematies normales contienen menos del 1 % de
metahemoglobina, ya que es reducida constantemente por
la enzima NADH-metahemoglobina reductasa, con el cito-
cromo b-5 como electrén transportador.

La metahemoglobinemia puede clasificarse segun la
etiologia en congénita o secundaria a la accion oxidante
inducida por ciertas sustancias (Tabla I1). Para aclarar su
etiologia es preciso descartar episodios similares familia-
res y personales debidos a formas hereditarias (hemoglo-
binopatia, enzimopenias) y antecedentes de ingesta o expo-
sicion a productos oxidantes. Clinicamente se manifiesta
con cianosis progresiva de tono gris pizarroso, de instau-
racion rapida (30-60 minutos), mas visible en mucosas,
cara 'y extremidades, que se acentla con el llanto y no res-
ponde a oxigenoterapia, unida a taquicardia y polipnea.
A veces aparece anemia hemolitica y cuando la cifra de
metahemoglobinemia es superior al 20%, policitemia com-
pensadora. En los casos graves se llega a un estado de
delirio, somnolencia o agitacion psicomotriz, convulsio-
nesy coma. Las concentraciones de metahemoglobina del
70% son letales.

El indice de sospecha debe establecerse ante un con-
junto de datos clinicos evocadores: enfermo con cianosis
gris-terrosa de comienzo agudo que no responde a la admi-
nistracion de oxigeno, sin evidencia de enfermedad res-
piratoria y con exploracion cardiol6gica normal. Existen
pruebas sencillas que pueden complementar la explora-
cion: el aspecto de la muestra de sangre expuesta 15 minu-
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Congénitas
= Déeficit de NADH ferrocianuro reductasa (a. recesivo)
= Variantes de hemoglobina M (a. dominante)

= Deficiencia de citocromo b 5 reductasa (a. recesivo) y retraso
mental

Adquiridas

e Enterégena transitoria (acidosis, intolerancia a proteinas
de la leche de vaca y soja)

e Oxidantes exdgenos

e Analgésicos (fenacetinas)

= Anesteésicos locales (benzocaina, lidocaina)

= Antihipertensivos (nitroprusiato, hidralazina)

= Antipaludicos (primaquina, quinonas)

e Procinéticos (metoclopramida)

= Otros farmacos (vitamina K, sulfonas, sulfamidas, fenitoina,
resorcinol, PAS, EDTA)

= Desinfectantes (naftalina, permanganato potasico, aditivos
alimentarios, herbicidas)

e Anilinas (tintes de uso doméstico, tintas industriales, minas
de lapiz, colorantes de marcadores, disolventes)

= Nitritos/nitratos (espinacas poco cocidas, acelgas,
remolacha, col, nabo, zanahorias en gran cantidad, agua
de pozo contaminada, nitroglicerina, nitrito de amilo,
subnitrato de bismuto)

tos a la tension de oxigeno ambiental es de color rojo oscu-
ro (metahemoglobina > 10%) y al diluir la muestra con 4
ml de agua destilada y borbotear oxigeno no vira al rojo
brillante normal del testigo, sino que adquiere un color
caracteristico “marrén chocolate”. La saturacion de oxi-
geno medida por el pulsioximetro puede ser falsamente
normal y, por el contrario, la gasometria arterial objetiva
una PO, normal o alta y disminucién de la saturacién de
oxigeno.

El tratamiento esta indicado en la metahemoglobinemia
sintomatica o cuando los niveles de metahemoglobina supe-
ran el 30%, y se basa en la administracion de azul de meti-
leno intravenoso, que acttia como antidoto especifico con-
virtiendo la metahemoglobina en hemoglobina. La dosis es
de 1-2 mg/kg (0,1-0,2 ml/kg de solucidn al 1%) en infusion
lenta (5 minutos) y puede repetirse a los 30-60 minutos, vigi-
lando la aparicion de efectos adversos (nduseas, vomitos,
mareo y cefalea). En casos graves esta indicada la exangui-
notransfusion.



CONCLUSIONES

Ante una cianosis sin evidencia de causa cardiorrespi-
ratoria, debe considerarse la metahemoglobinemia como
principal sospecha diagnostica y realizarse una cooximetria
que confirme el diagnéstico. El conocimiento de esta enti-
dad clinica evitara procedimientos diagnésticos y terapéu-
ticos innecesarios.

Los lactantes pequefios son mas susceptibles para pade-
cer este cuadro por la baja actividad de la metahemoglobi-
na reductasa y la predisposicion a la oxidacion de la hemo-
globina F, por lo que alimentos con alto contenido en nitra-
tos, como las acelgas, espinacas, col y remolacha no deben
introducirse en la dieta del lactante hasta después del nove-
no mes por su potencial oxidante. La conservacion deficiente
o0 prolongada de verduras cocidas constituye un factor de
riesgo metahemoglobinizante.

Pasados los primeros meses de vida, la causa mas fre-
cuente de metahemoglobinemia es la exposicion a sustan-
cias toxicas, siendo necesaria una busqueda rigurosa del
toxico para retirar la exposicion.
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