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SOMOS LOS MAS PROXIMOS
ALA LECHE MATERNA

NUTRIBEN NATAL SMA.

Nada como la leche materna para
alimentar al bebé y ninguna leche
adaptada como Nutribén Natal SMA.
La mas préxima a la leche materna.
Por su composicion proteica.
Por su mezcla grasa unica, fisio-
l6gica y adaptada.

Que contiene lactosa como

Unico azucar.
Por su contenido mineral re-

ducido, en especial de sodio.

Por su aporte esencial de oligoelementos.
Por su aporte vitaminico completo.

Que cumple con las recomendaciones
ESPGAN.

Y completa, indicada desde el primer dia hasta
la edad de un ano.

ALTER: Somos farmacéuticos.
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EDITORIAL

PERSPECTIVAS ESPERANZADORAS PARA LA PREVENCION DE LA
ESPINA BIFIDA

Las malformaciones del Sistema Nervioso Central, que afectan al tubo
neural por defecto de cierre (DCTN), suponen en el caso de supervivencia
extrauterina, un gran sufrimiento para el afecto y su famila. La espina bifida,
como expresion global de los mielo-meningoceles, es el ejemplo mis tipico de
esta situacion, que conlleva para la vida futura, complicaciones no solo neuro-
logicas: hidrocefalia, retraso mental, parilisis extremidades inferiores, sino tam-
bién nefrourologicas: vejiga neurogena, prelonefritis... y una gran atricion
psiquica para el paciente.

Sin maximalismos triunfalistas, se puede hablar hoy dia de una oferta de
esperanza para la prevencion de estas malformaciones. El descubrimiento de
Jactores ambientales que pueden incidir sobre la predisposicion genética de es-
tas entidades, ha sido un avance ilusionante. De entre todos ellos, el dcido fo-
lico parece ser una pieza clave en la prevencion. Su administracion a la futura
madre, desde 4 semanas antes del inicio de la gestacion, a 1 mgr/dia, junto a
alimentacion rica en vegetales, disminucion de grasas animales, evitando nitri-
tos (comservantes cirnicos), y la prosecucion de estas medidas hasta la 8 sema-
na, se ha demostrado altamente eficaz como reductor en la incidencia de los
DCTN en mujeres con hijo anterior afecto, frente a las que no siguieron esta
profilaxis (1y 2). La base de esta experiencia radica en el habitual hallazgo de
bajos niveles de esta vitamina en las madres de nifios con espina bifida asi co-
mo en la necesidad de su correccion preventivamente debido a la precocidad
con que se origina la malformacion entre los dias 20 a 28. Esta preparacion pa-
ra transmitir la vida, fremte al clisico «caer embarazaday, exige una informa-
cion por parte de la Sanidad y una formacion de la sociedad. No es solamente
importante la profilaxis de la espina bifida, sino que la idea abarca a otras si-
tuaciones enmarcadas en el amplio concepto de Salud Piblica y aplicadas a la
vida prenatal del ser humano: vacunacion de rubéola, deteccion de diabetes e
hipertension de infecciones urinarias, sifilis, herpes vaginal, virus del SIDA...,
evitacion de medicaciones innecesarias, eliminacion del alcobol y tabaco... y
conocimiento de posibles riesgos para el hifo, por la edad o por factores genéti-
cos familiares. El saber que una mujer que reciba dc. valproico, trimetoprim,
MTX, o que sea diabética o tome alcohol (3)... tiene mayor riesgo de sobrepa-
sar el umbral malformativo poligénico para los DCTN en sus hijos y sea adver-
tida de ello antes de la concepcion, junto con la informacion de como se
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evita o disminuye en lo posible el riesgo, es el primer paso de una planifica-
cion informada, libre y responsable de la maternidad.

La Medicina Prenatal ha de adelantar sus posiciones y hacer de la preven-
cion uno de sus pilares fundamentales. E/ consejo genético, la informacion y la
preparacion al embarazo, el diagnéstico prenatal y la naciente medicina y
cirugia fetal, ya son en mayor o menor grado, realidades. Existen aiin mds
vacios que ofertas terapéuticas cuando se detecta una enfermedad o una mal-
Jormacion, pero los avances justifican el seguir abriendo camino. En lo que se
refiere a la espina bifida, el programa sistemitico de medicion de alfa
Jetoproteina sérica materna entre las semanas 15 a 18 de embarazo (Fig. 1y
Tablas I y 1I) es el punto de arranque de su diagnostico prenatal (4, 5).

Se puede pensar que esto es negativo porque presupone la terminacion del
embarazo si el diagnistico es de malformacion. La vision positiva del problema
es la de informar a los padres y ofrecer toda la ayuda que la medicina puede
dar. La coordinacion de los esfuerzos de tocologos, pediatras y neuroctrujanos
puede hacer que el porvenir de ese nifio sea esperanzador. Nacido tras ser
aceptado, evitado el trauma del canal del parto naciendo por cesirea, manipu-
lado con delicadeza por el neonatélogo e intervenido precoxmente con cirugia
programada, su piel no se desgarrard, la infeccion podri ser evitada, la paridlisis
no aparecerd o no progresari y la calidad de su vida futura no se habri perdido
irremediablemente.

Por éstas y otras razones, hemos iniciado en Asturias un programa abierto a
toda la poblacion, de prevencion y deteccion de la espina bifida, con la con-
fianza de que sirva para disminuir la actual incidencia de los DCTN de
1,5/1000 RN wvivos y ofrecer un porvenir mds esperanzador a estos nifios.

TasLa 1. DETERMINACION DE ALFA-FETOPROTEINA MATERNA

FALSOS POSITIVOS

Falso aumento: Valoracion en defecto de la edad gestacional

Aumento de origen materno: ® Hepatocarcinoma

Carcinoma de ovario

Degeneracién del hepatocito: Hepatitis
Tirosinemia

Ataxia-Telangectasia

Amenaza de aborto

Toxemia

Embarazo ectdpico

Aumento de origen fetal: e Embarazo multiple

Muerte intrauterina

Anomalias fetales: Idem liquido anmi6tico
Isoinmunizacién Rh severa

Causas gestacionales:

FALSOS NEGATIVOS

Falsa disminucion: Valoracion en exceso de la edad gestacional. Diabetes materna*
De causa fetal: Defectos cerrados del tubo neural. Peso bajo al nacer

* NoOTA: La Diabetes materna puede disminuir los valores de AFP en un 60 %.
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TaBLA II. DETERMINACION DE ALFA-FETOPROTEINA EN LIQUIDO
AMNIOTICO

FALSOS POSITIVOS

Contaminacion por sangre fetal debido a anmiocentesis traumitica
Sufrimiento fetal grave: Muerte intrauterina

Error cilculo tiempo de gestacion

Anomalias fetales:

— Digestivas:
e Pincreas anular
e Atresia duodenal, esofigica...
e Gastroquisis
— Renales:
e Nefrosis congénita
e Rifiones poliquisticos
e Agenesia renal
e Obstrucciones tracto urinario...
— Cardiacas:
e Tetralogia de Fallot
— Cutaneas:
e Onfalocele
e Epidermiolisis bullosa
— Otras:

e Sindrome de Turner

e Teratomas sacrococcigeos

e Osteogénesis imperfecta

e Fisura palatina

e Trisomia 13 con defecto en cuero cabelludo...

FALSOS NEGATIVOS

Problemas técnicos:
e Anilisis de orina materna por puncién vesical en vez de
anmibtica.
Defectos cerrados del tubo neural:

e Espina bifida no ulcerada
e Encefalocele cerrado
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AFP MATERNA
(15-18 semanas)

NORMAL ELEVADA DISMINUIDA
No se realizan REPETIR Ex/uir: Diabetes
pruebas S. Down

¥
ELEVADA

ECOGRAFIA Y OTROS
METODOS DIAGNOSTICOS

r

AMNIOCENTESIS Excluir: Muerte fetal
error en fecha de gesta-
cion embarazo multiple

l |

AFP NORMAL AFP ELEVADO
(ver Tabla II)

|

Vigilancia de Otras pruebas:
alto riesgo isoenzimas acetilcolinesterasa
células gliales

ANOMALIAS

DETECCION DE DTN

FIG. 1. Se determina la alfa-fetoproteina sérica materna entre las semanas 15-18 de gestacion y en funcion de
los resultados se incorpora al programa, determinindose la normalidad o alteracion del feto.



EDITORIAL 123

BIBLIOGRAFIA

SMITHELLS, R. W. y cols.: Possible prevention of neural tube defects by preconceptual vita-
min supplementation. Lancet, 1980; I: 339.

LAMBOTTE, C.; VERLOES, A.: Le traitement préventif des neurodysraphies. ]J. Génét. Hum.,
1986; 34: 354-358.

WEINBAUM, P. J. y cols.: Prenatal detection of a neural tube defects after fetal exposure to
valproic acid. Obstetrics and Gynecol., 1986; 67: 31-33.

Brock, D. J. H.; SUTCLIFFE, R. G.: Alpha-fetoprotein in the antenatal diagnosis of anen-
cephaly and spina bifida. Lancet, 1972; 1I: 197.

U. K. Collaborative Study. First report: Maternal serum alpha-fetoprotein measurement in
antenatal screening for anencephaly and spina bifida in early pregnanmcy. Lancet, 1977; I:
1323-1332.

MuLLER, F. y cols.: Dizgnostic prénatal dés défauts de fermeture du tube neural. Intérét de
Vélectrophorése des cholinestérases. Presse Médicale, 1986; 15: 783-786.

ALVAREZ, F. V. y cols.: Diagnéstico precoz de los defectos del tubo neural. Instituto Nac. de
la Salud y Consejerfa del Principado de Asturias. 1987. Oviedo.

R. VILLA ESTEBANEZ
Becario de la Consejeria de Sanidad del Princ. de
Asturias
F. V. ALVAREZ
Jefe del Servicio de Bioquimica del Hospital San
Agustin. Avilés
A. PLASENCIA AMELA
I. HERNANDO ACERO
J. FERNANDEZ TORAL
Seccion de Genética Pedidtrica del Hospital Ntra.
Sra. de Covadonga. Oviedo






Bol Pediatr 1988; 29: 125 - 133

PEDIATRIA EXTRAHOSPITALARIA*

Anomalias cromosomicas: Trisomia 21 o Sindrome de Down™*

GENERALIDADES

Los cromosomas son estructuras intra-
nucleares que contienen genes (fracciones
de DNA) portadores de los rasgos transmi-
sibles de padres a hijos (caracteres heredi-
tarios). Su namero en las células somaticas
es de 46 (namero diploide o 2n), provi-
niendo la mitad (23 o ndmero haploide)
del padre y la otra mitad de la-madre. De
los 46 cromosomas, 44 son similares para
ambos sexos (autosomas) y los dos restan-
tes (cromosomas sexuales o gonosomas)
son distintos segin el sexo: XX para la
mujer y XY para el hombre. Fueron descu-
biertos en 1956 por Tji0 y LEVAN (1) y al
conjunto de cromosomas de una especie se
denomina cariotipo.

Cada cromosoma estd formado por dos
estructuras denominadas cromatides que
se unen en una zona conocida como
centrdomero o constriccidon primaria; de-
pendiendo de su asiento en el cromosoma,
éstos se dividen en: metacéntricos (centro-
mero ubicado en el centro), submeta-
céntricos (ligeramente desplazado hacia un
lado), telocéntrico (muy desplazado, con
lo cual hay una gran desproporcion de los
brazos: unos serdn muy cortos y otros muy
largos) y acrocéntricos (centromero practi-
camente en un extremo) (2).

Para clasificarlos se agrupan en pares,
ordendndose seglin su tamafio (de mayor a
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menor) y de acuerdo con la situaciéon de
centromero, distinguiéndose del par 1 al
22 con los autosomas y el par sexual (XX o
XY). BEstos pares pueden agruparse de la
siguiente manera: grupo A (pates 1 al 3),
B(4y5), C(6al 12), D (13 al 15), E (16
al 18), F (19 y 20), G (21 y 22), a los que
hay que afiadir el par sexual.

Las anomalias cromosémicas pueden
originarse por defecto, exceso o cambio de
posicion (translocacion) de fracciones cro-
mosomicas, en relacion con etiologias muy
diversas (edad materna avanzada, irra-
diacion de gonadas, citostdticos, anticon-
vulsivantes, virus, etc.) a menudo desco-
nocidas. Pueden ser cuantitativas o numé-
ricas y cualitativas o estructurales, afectan-
do tanto a los autosomas como a los gono-
somas; estas alteraciones en ocasiones afec-
tan a todas las células de todos los tejidos
y otras s6lo a parte de la poblacion celular
(situaci6n mosaico).

Las anomalias »wumeéricas indican la
existencia de un ndmero de cromosomas
distinto de 2n (46) que puede ser:

— mialdplo de 23: poliploidia (3n:

triploidia, 4n: tetraploidia...)

— no miltiplo de 23: aneuploidia (el

exceso de un cromosoma de un
par se llama trisomia y su falta
monosomia).

En las anomalias estructurales el re-
cuento es normal pero se evidencian de-
fectos morfoldgicos:

Trabajo publicado con la ayuda de Ordesa, S.A.
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— Deleccion: pérdida de parte de un
cromosoma.

— Translocacion: intercambio de ma-
terial entre dos cromosomas.

— Isocromosoma: separacidon anormal
del centromero en la division.

— Cromosoma en anillo: union de los
extremos tras una fractura.

— Inversion: es la consecuencia de
una rotura en la que el fragmen-
to no se pierde sino que se con-
serva tras girar 180°, cambidn-
dose el orden de los genes.

El nimero de sindromes originados por
anomalfas cromosdmicas es muy elevado
por lo que comentaremos solo aquellas si-
tuaciones que son de presentacidén mas fre-
cuente en la clinica diaria, con manifesta-
ciones neuroldgicas; el estudio de otras en-
tidades, menos frecuentes, de poca expresi-
vidad neuroldgica o de supervivencia tan
corta que impide adoptar medidas tera-
péuticas y asistenciales se limitard a un bre-
ve comentario o a la simple enumeracion.

I. SINDROME DE DOWN (MONGOLISMO)

El mongolismo es la anomalia autoso-
mica conocida mis comin, con una preva-
lencia aproximada de 1/600 nacidos vivos.
Fue diferenciada de otras formas de retraso
mental por DOWN (3) en 1866 aunque SE-
GUIN (4) ya habia descrito su facies peculiar
afios antes. En 1959 LEJEUME y Cols. (5) se-
fialan por primera vez la existencia de una
anomalia cromosémica. Constituye una de
las mas frecuentes causas de deficiencia
mental, siendo responsable de alrededor
del 5 % de las mismas (6).

ETIOPATOGENIA

La etiologia del Sindrome de Down'es
desconocida aunque se sabe que la edad,
especialmente la materna, y una infertili-
dad previa prolongada contribuyen a su
aparicion (7).

Los mecanismos por los que se produce
pueden resumirse: falta de disyuncién (los
dos cromosomas del par 21 no se separan
durante la formacién de los gametos y pa-
san al mismo, que al ser fecundado recibe
un cromosoma mis: trisomia) o transloca-
cién (en este caso no hay trisomia y lo que
sucede es que un cromosoma 21 se une a
otro, generalmente de los grupos G o D).
Desde el punto de vista clinico no es po+
sible distinguir entre mong6licos con
trisomia 21 y los afectos de translocacién.

Ademais de estas dos alteraciones cro-
mosomicas el cariotipo de estos pacientes
pueden evidenciar otros datos: mosaicis-
mos, isocromosomas... Los hallazgos se
distribuyen en las siguientes proporciones:
trisomia libre 93 %, mosaicismo 2,5 % y
el restante 0,5 % son isocromosomas y
otras alteraciones.

BASES MOLECULARES DEL SINDROME DE
DowN

Se considera que las manifestaciones
de este sindrome se deben al desequilibrio
originado en los /ocz especificos del cromo-
soma 21 a causa del exceso de material ge-
nomico. No obstante es posible que no
todos los rasgos del Sindrome de Down
sean consecuencia directa de dicho dese-
quilibrio genético ya que se admite que la
trisomia 21 produce un trastorno del de-
sarrollo al actuar perturbando la expresién
de genes situados en ottos cromosomas
distintos del 21. El lector encontrard una
detallada informacién al respecto en la
exaustiva revision de FLOREZ (8).

Aunque en el cromosoma 21 asientan
posiblemente varios centenates de genes
(9), parece que los rasgos faciales caracte-
risticos del Sindrome de Down, junto a la
deficiencia mental y las malformaciones
congénitas de esta entidad se relacionan
con la triplicacién de la porcién distal de
cromosoma (banda 21 q 22), por lo que a
esta zona se la conoce como «region Sin-
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drome de Down» (10). Por el contrario,
cuando se triplica solo el material genético
correspondiente al resto del cromosoma (es
decir, excluido el de la «region Sindrome
de Down), los pacientes no tienen las ma-
nifestaciones faciales ni malformativas y su
deficiencia mental suele ser leve; pueden,
sin embargo, presentar otra patologia
(leucemia, demencia senil), a veces evi-
denciable en el Sindrome de Down, en re-
lacién con el desequilibrio de genes locali-
zados fuera de esa regidon caracteristica.

En la actualidad sélo se han identifica-
do algunos de los numerosos genes que
asientan en el cromosoma 21. De forma
definitiva se han descrito cinco Jocz: el del
RNA ribosémico organizador del nucléolo,
el codificador de un tipo de interferon y
los codificadores de tres enzimas: superd-
xido dismutasa soluble (sop 1),
fosforribosil-glicinamida sintetasa (PRGS) y
fosfofructoquinasa hepdatica (PFH L). Otros
cinco /ocz han sido adscritos a este cromo-
soma de forma provisional: los codificado-
res del enzima fosforribosil-aminoimidazol
sintetasa (PAIS), de la cistation beta sinte-
tasa (CBS) y tres codificadores de antigenos
de supetficie (S 14, MF 13 y MF 14).

Es de esperar que los estudios de
ingenieria genética que se realizan en la
actualidad contribuyan, como sin duda lo
harin, a completar el mapa genético del
cromosoma 21.

MANIFESTACIONES CLINICAS

En el periodo neonatal puede sos-
pecharse esta entidad valorando la presen-
cia de los criterios de Hall (perfil facial
aplanado, ausencia de reflejo de Moro,
hipotonia muscular, hiperlaxitud articular,
oblicuidad de hendiduras palpebrales, piel
excesiva en nuca, clinodactilia del 5.° de-
do, surco simiesco, displasia de cadera,
displasia de pabellones auriculares) aun-
que ninguno de ellos es patognomonico.

En edades posteriores los principales
hallazgos son:

a) Deficiencia mental

Es constante en estos pacientes aunque
el nivel conseguido puede ser variado en
relacion con el ambiente, asistencia recibi-
da (estimulacién), educacién materna
(11). En los que presentan mosaicismo la
inteligencia es mayor, pudiendo estar cet-
cana a la normal (12). Son de caricter do-
cil, apitico, con un lenguaje pobre y no es
habitual el que lleguen a leer y escribir.

b) Alteraciones morfologicas

1. Hipocrecimiento corporal, con
obesidad relativa, evidenciable sobre todo
a partir de la edad escolar.

2. Craneo y cara. Destaca la micro-
braquicefalia, con occipucio y frente pla-
nos; las hendiduras palpebrales son obli-
cuas, la lengua procidente y los pabellones
auriculares estin mal configurados; en el
iris pueden observarse las denominadas
manchas de Brushfield (acimulos de teji-

do fibroso).
3. Cuello: corto, con piel sobrante.

4. Manos y pies: destaca la cortedad
y anchura. Se evidencian alteraciones del
dermatoglifo, con presencia de surco
transverso. Es frecuente la hipoplasia de la
2.2 falange del 5.° dedo que origina una
clinodactilia.

S. Anomalias esqueléticas. Patologia
craneo-vertebral. Desde las iniciales
descripciones (13) de anomalias atlanto-
occipitales (platibasia, espina bifida C;-
C,, malformaciones de la odontoides,
displasia de la articulacion atlanto-axial y
atlanto-occipital, escoliosis cetvical...) en
el Sindrome de Down, se han realizado
numerosas aportaciones (14, 15, 16) que
confirman la elevada frecuencia de estos
trastornos cuya incidencia se cifra en el 12-
13 % de los pacientes, si bien s6lo la mi-
tad de los casos son sintomaticos. La pre-
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sencia de torticolis y de una mielopatia
cervical (que cursa son signos de afectacion
piramidal, dolor cervical, nistagmus, debi-
lidad de masculos faciales, cefalea, vérti-
go, parestesias, trastornos frespiratorios)
son las principales manifestaciones en rela-
cién con estas anomalias (17, 18, 19) cuya
existencia es preciso conocer para poder
diagnosticarlas y establecer el cortrespon-
diente tratamiento que mejora no sdlo la
calidad de vida de estos pacientes sino que
incluso puede evitar un desenlace fatal.

Otros hallazgos incluyen: pelvis con
iliacos grandes y disminucion de los angu-
los acetabular e iliaco, anomalias costales
(frecuente existencia de sblo 11 pares),
dismorfias de los cuerpos vertebrales, du-
plicidad del ntcleo de osificacion del
mango esternal, braquimesofalangia del
5.° dedo de la mano (20).

6. Alteraciones wviscerales. Sistema
nervioso central. Los cerebros de pacientes
con Sindrome de Down muestran altera-
ciones morfoldgicas variadas en los estu-
dios necropsicos (21, 22) entre las que
destacan: disminucién del tamafio del ce-
tebro y del troncoencéfalo, reducciéon de
neuronas en algunas areas corticales (occi-
pital, auditiva, motoras...). También sc
han descrito anomalias en los ganglios ba-
sales, a veces con calcificacién de los mis-
mos (23, 24). En algunos pacientes se ha
sefialado la aparicién de distrofia neuroa-
xonal (25) y la presencia de alteraciones de
los vasos cerebrales caracteristicas de la en-
fermedad de moya-moya (26).

La luxacién atlanto-occipital (a la que
nos hemos referido ya) puede, por su par-
te, originar una mielopatia como se ha
descrito en algunos pacientes (17, 18, 19).

Los estudios ultraestructurales han evi-
denciado una reduccion en el ndmero de
espinas dendriticas asi como en su estruc-
tura, con presencia de degeneracién neu-
ronal (27).

Parece que las alteraciones neurologicas
encontradas, con la correspondiente tra-
duccidn clinica (entre cuyas manifesta-
ciones destaca la deficiencia mental) se
originan por un trastorno del desarrollo
cuyo mecanismo de produccién no estd
completamente aclarado en la actualidad
aunque se han propuesto varias teorias:

a) Alteraciones funcionales de las
membranas neuronales (en relacion con
procesos de lipoperoxidacién en cadena),
cuyo punto de arranque es el aumento
(demostrado en estos pacientes como ya
hemos comentado) del enzima sop 1. Es-
te enzima estd implicado en el metabolis-
mo de los radicales libres de oxigeno (res-
ponsables de las lesiones que aparecen en
el envejecimiento) lo que se realiza a costa
de la produccién de H,0, (agua oxigena-
da), la cual penetra en la célula (al atrave-
sar con facilidad la membrana) en cuyo
interior entra en contacto con formas re-
ducidas de metales (Cu, Fe) que descom-
ponen el H,O, liberando OH que reac-
ciona con distintos componentes celulares,
entre ellos proteinas, hidratos de carbono
y de forma destacable con acidos grasos
poliinsaturados y colesterol de la membra-
na neuronal (lipoperoxidacion), con el
consiguiente dafio celular.

b) ‘Otra hipbtesis propuesta hace re-
ferencia a la posible modificacién en el
proceso de diferenciacién, desarrollo y
emigracién de las neuronas a consecuencia
de anomalias moleculares estructurales de
las que dependen estos procesos.

Corazon. En mas del 40 % de los ca-
sos (28) existe cardiopatia congénita, sien-
do el canal atrioventricular, la comunica-
cidn interventricular, defectos de cojinetes
endocirdicos y tetralogia de Fallot los de-
fectos mis frecuentes encontrados; su pre-
sencia aumenta de forma significativa la
mortalidad en este sindrome, que se
duplica en el primer afio de vida en rela-
cién con los que no tienen cardiopatia.
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Aparato  digestivo. Aparecen altera-
ciones en el 12-15 % de los casos, siendo
la atresia duodenal y el megacolon
agangli6nico, que originan un cuadro de
obstruccién digestiva, las mis habituales

(29).

Genitales: criptorquidia, ectopia testi-
cular, anomalias vaginales. No se conocen
casos de varones mongdlicos que hayan
procreado, aunque si de madres mongd-
licas.

Piel: las anomalias cutineas son fre-
cuentes observandose sobre todo xeroder-
mia (90 %) y liquenificacién hiperquera-
tosica cronica localizada (75 %), asi como
alopecia areata (30).

Junto a estas alteraciones es posible en-
contrar patologia ocular (cataratas congéni-
tas, queratocono...) (31) y auditiva (32) lo
que obligard a los pertinentes controles
periddicos de las funciones visuales y audi-
tivas.

7. Otros hallazgos. Anomalias hema-
tologicas, con riesgo de aparicion de leuce-
mia (33) cuya incidencia es aproximada-
mente 75 veces superior a la que acontece
en la poblacion general (34).

Alteraciones endocrinas: tiroideas (en
especial hipertiroidismo, siendo excep-
cional el hipotiroidismo) (35) y diabetes.
En la mayoria de los mongélicos se en-
cuentran concentraciones disminuidas de
hormona timica circulante (Factor timico
sérico o FTS) (36) que se correlacionan con
los niveles descendidos de zinc.

Sintomas autisticos, hipotonia muscu-
lar.

Convulsiones y epilepsia: no son fre-
cuentes pero es posible que se presenten,
incluso en forma de espasmos infantiles
(37).

Stndromes malabsortivos (incluyendo
celiaca), deficiencia en vitamina A.

Modificaciones de los oligoelementos. Se
ha encontrado que el cobre y el calcio estan
mis elevados en los pacientes con Sindrome
de Down en comparacién con los controles,
en tanto que aquéllos presentan cifras infe-
riores de zinc, hierro y magnesio (38).

Alteraciones inmunitarias. En cuanto a
la inmunidad inespecifica, la humoral es
normal, mientras que hay alteraciones de
la celular, con indices bajos de adherencia
y quimiotaxis (39). Por lo que respecta a la
inmunidad especifica, en la humoral se en-
cuentran modificaciones de las inmunoglo-
bulinas séricas (elevacion de IgA e IgE, en
tanto la IgM e IgG pueden estar descendi-
das o elevadas) y en la celular se observa
descenso de los linfocitos T y B (40).

Alteraciones neuroquimicas cerebrales.
No hay seguridad de que exista una altera-
cién bioquimica patognomdnica del
Sindrome de Down ya que son pocos los
estudios efectuados en este sentido y los re-
sultados obtenidos no son concluyentes.
Entre los hallazgos comunicados en el nifio
se destaca.(41) la disminucién del namero
de neuronas colinérgicas del telencéfalo ba-
sal medial, reduccion relativa de la colino-
acetil-transferasa (enzima que informa de
la actividad de la sintesis de acetilcolina),
con aumento de la acetilcolinesterasa; las
concentraciones de aminas (noradrenalina,
serotonina, dopamina) aunque con valores
menores de los habituales en adultos, no
estaban significativamente bajos y su distti-
bucién era normal, como lo era, asi mis-
mo, la tirosina hidroxilasa.

En adultos afectos de Sindrome de
Down se ha encontrado una disminucién
de acetilcolina y noradrenalina, que es mas
intensa si los pacientes presentaban mani-
festaciones de demencia.

DIAGNOSTICO

Aunque el fenotipo y las alteraciones
esqueléticas son muy peculiares, el diag-
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nostico de certeza se realiza con el examen
de los cromosomas, que establece ademas
el tipo de anomalia (trisomia, transloca-
cion...).

Los estudios citogenéticos del liquido
amni6tico pueden ser usados para el diag-
nostico prenatal del Sindrome de Down
(42) aunque la biopsia del corion es un
procedimiento mas reciente que permite
un diagndstico prenatal mis precoz.

PRONOSTICO

Diversos factores contribuyen a reducir
la expectativa de vida que alcanza general-
mente los 18 afios (43); entre ellos desta-
can: alta susceptibilidad a las infecciones,
aparicion de leucemias, elevada incidencia
de cardiopatias congénitas, hipertension
pulmonar (posiblemente relacionada con
apneas durante el suefio) (44).

Ademais de lo sefialado, el curso evolu-
tivo de estos pacientes puede verse compro-
metido por la aparicién de la enfermedad
de Alzheimer. Esta constituye el prototipo

de las demencias, siendo la mis frecuente
de las mismas. En los dltimos afios se ha
observado que la prolongacion de la vida,
por encima de los 35-40 afios en pacientes
con Sindrome de Down se ha seguido en
la prictica totalidad de los casos de un
cuadro de deterioro intelectual con cam-
bios morfologicos semejantes a los de la
enfermedad de Alzheimer (placas seniles y
degeneracion neurofibrilar) (45). La hip6-
tesis de una relacion genética entre ambas
enfermedades (46) parece confirmarse con
el descubrimiento (1987) de que esta de-
mencia se debe a una perturbacion de ge-
nes localizados en el cromosoma 21.

PREVENCION

La prevenci6n se basa en el consejo ge-
nético a las parejas de riesgo (edad, altera-
ciones del cariotipo), tal como se recoge en
las Tablas I y II. Por otra parte, al ser po-
sible el diagnéstico prenatal, una vez con-
firmado éste puede procederse a la termi-
nacién del embarazo considerando en cada
caso las convicciones morales de los padres.

TABLA 1. RIESGO DE PRESENTACION DEL SINDROME DE DOWN SEGUN LA EDAD

MATERNA
Edad materna (afios) Frecuencia Recurrencia
< 30 1/1500 1/500
30-35 1/750 1/250
35-40 1/600 1/200
40-45 1/300 1/100

> 45 1/60

1/20
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RIESGO DE PRESENTACION DE SINDROME DE DOWN SEGUN EL CARIOTIPO

DE LOS PROGENITORES

Cariotipo de los progenitores

Riesgo Sindrome de Down

Trisomia 21 en la madre

50 %

Translocacion compensada D/G en progenitores:

e portador el padre

e portadora la madre

Translocacién compensada 21/22

Translocacién compensada 21/22
Isoctomosomia (en cromosoma 21)
Progenitor con mosaico normal/ + 21

49 % normales

49 % portadores

2 % S. de Down

40 % normales

40 % portadores

20 % S. de Down

Igual que para
translocacion D/G

100 % S. de Down

100 % S. de Down

Hasta 50 % S. Down

TRATAMIENTO

No existe en la actualidad un trata-
miento especifico del Sindrome de Down.
La administracién precoz del 5-hidro-
xitriptofano patece tener efecto mejoran-
do la hipotonia muscular (47). El trata-
miento de las malformaciones que puedan
resolverse con cirugia (cardiacas, digesti-
vas...) deberd analizarse en cada caso
concreto.

La dieta aportard una ingesta caldrica
de acuerdo mias con la talla que con la

edad, para evitar sobrecargas de peso. Se
tendri en cuenta la especial sensibilidad
de estos pacientes a la vitamina D y a la
atropina para evitar intoxicaciones con do-
sis habitualmente bien toleradas.

Desde edades tempranas esta indicada
la prictica de estimulacién y mis tarde de
una educaci6n y asistencia que permita el
aprendizaje de las actividades de la vida
diaria. En la adolescencia serd preciso pro-
porcionar una educacidén sexual apropiada
para evitar problemas que su desinhibi-
cién en este sentido pueda plantear.
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REVISION

Importancia de la fibronectina en Pediatria

A. BLANCO, P. SoLis y A. PONCE

RESUMEN: La fibronectina (FN) es una glicoproteina que estd presente en forma insoluble
en superficies celulares, membranas basales y tejido conectivo, y en forma soluble en los
liquidos extracelulares. Recientemente es motivo de gran atencion en las publicaciones mé-
dicas. La FN participa en fendmenos de adhesion de varias células y moléculas. Tiene fun-
ciones en la curacién de la heridas, coagulacién, opsonizacién y fagocitosis. Los niveles de
FN estdn disminuidos en los traumatismos, quemaduras, cirugia, insuficiencia hepitica o
renal y en las sepsis; y estd aumentada en vatias clases de tumores y en enfermedades vas-
culares. Se discute si la terapéutica con FN puede mejorar el pronéstico de algunas enfer-
medades, principalmente infecciones graves, por medio de su participacion en los mecanis-
mos de fagocitosis. PALABRAS CLAVE: FIBRONECTINA. SEPSIS. OPSONIZACION. CID.

VALUE OF FIBRONECTIN IN PEDIATRICS (SUMMARY): The fibronectin (EN) is a gly-
coprotein that are present, as an insoluble form, on many surfaces cells, basement
membranes, connective tissues and, as a soluble form, on extracellular fluids. Recently,
it has been reason for attention in medical publications. FN interacts in binding pheno-
mena with several molecules and cells. It has functions in healing of wounds, clotting,
opsonization and phagocytosis. FN levels are decreased in trauma, burns surgery, hepatic
and renal failure and sepsis; and increased in several tumors and vascular diseases. It is
discussed whether EN therapy can improve the prognosis of some diseases, mainly severe
infections, by means of its participation on phagocytosis mechanisms. KEY WORDS:
FIBRONECTIN. SEPSIS. OPSONIZATION. DIC.

La fibronectina (EN) es conocida desde
hace tiempo, aunque con otros nombres,
como el de «globulina insoluble en frio».
En un principio se pensd que formaba
parte de la fibrina, hasta que se le observo
una entidad independiente. Recientemen-
te ha sido motivo de atencién en numero-
sas especialidades médicas.

CARACTERISTICAS DE LA FN

Propiedades bioguimicas. Bs una gli-
coproteina de peso molecular 440.000 D

que se encuentra en forma insoluble en la
supetficie de las células y en el tejido co-
nectivo, y soluble en el plasma y otros
liquidos corporales. En los tejidos se sittia
en las membranas basales, siguiendo la
distribucién de las fibras de reticulina y
puede ser estudiada por inmunofluores-
cencia (1). La mayor parte de la FN plas-
matica estd compuesta por dos cadenas ca-
si similares que pueden ser hidrolizadas
por enzimas proteoliticas (1).

Propiedades biologicas. Aunque sus
funciones bioldgicas no se conocen con
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exactitud (2), se sabe que la EN puede
unirse a un elevado nimero de moléculas
poliani6nicas y células (3). Interacciona
con la fibrina, el colageno, la actina, la
heparina, diversas bacterias, macrdfagos,
ADN, polinucleares, crioglobulinas, gluco-
saminglucanos, fraccion Clq del comple-
mento y probablemente con los inmuno-
complejos circulantes (4). Sin embargo
no se limita a intervenir como un simple
adherente entre célula y sustrato, sino
que juega un papel dinamico.

La principal funcidén que se le atribu-
ye es su capacidad para actuar como li-
gando a través de dominicos especificos
(3). Se cita su intervencién en la confor-
macién y emigracidn organica durante la
embriogénesis; la organizacion del citoes-
queleto; la facilitacion de la adhesion de
numerosas células como plaquetas o mo-
nocitos; la opsonizaciéon y la fagocitosis;
la uni6én de plaquetas y fibrina en los fe-
ndémenos de coagulacién y trombosis (3,
5). Incluso se especula con la importante
posibilidad de que tenga un papel en la
oncogénesis (6). Todavia estd sin aclarar
si el déficit de FN en la supetficie de las
células facilita su transformacion tumoral
y si la FN influye en la capacidad metas-
tizante (3).

Un 20 % de los linfocitos B tienen
FN en su superficie, pero disminuye en
las células leucémicas. Sin embargo, no
la muestran los linfocitos T (7), por el
contrario, estas células se diseminan vy
adhieren a superficies que contengan FN. Es-
tas propiedades se incrementan en linfo-

citos activados con mitdgenos (8).

Participa en la cicatrizacion de las he-
ridas, posiblemente facilitando la adhe-
sion y migracion de los keratinocitos (9,
10). En un individuo con déficit congéni-
to heterocigoto para la FN se vio que el
Gnico padecimiento que presentaba eran
cicatrices queloides (11) (Tabla I).

ALGUNAS FUNCIONES DE LA
FIBRONECTINA

TABLA 1.

Inducir la emigracién celular en la embriogé-
nesis.

Actuar como una opsonina.

Facilitar la adhesion célula-célula.

Facilitar la adhesion célula-sustrato.

Unir la fibrina o coldgeno a macrdfagos y pla-
quetas.

Mediar la retraccién del codgulo.

Promover la adhesion de las plaquetas al co-
lageno.

Facilitar la curacion de las heridas.

Participa en la oncogénesis y metastizacion (?).

Participa en mecanismos infectivos (?).

Participacion de la FN en la fagocitosis.
Actia como una opsonina, pefo se com-
porta a través de diferentes sistemas. En
los primeros experimentos se demosttd su
actividad inespecifica, facilitando la fago-
citosis de fragmentos celulares, latex, cuer-
pos inertes y restos bacterianos, rodeados
de gelatina, luego se vio que también re-
conoce y opsoniza materiales naturales no
tratados con gelatina (12). Asi, también se
comprobd su funcién especifica, pues me-
joraba la fagocitosis de estreptococos B,
pero solo cuando previamente habian sido
incubados con anticuerpos anti-estreptoco-
co (13). Incrementa la ingestién de emul-
siones ljpidicas, al menos unida a gelatina
y esta fagocitosis se incrementa al afiadir
heparina (14). Aunque se precisan mas es-
tudios, se sabe que participa en la fagoci-
tosis en diferentes formas, dependiendo
de la naturaleza del antigeno, tipo de pre-
sentacidon y otros factores inmunoldgicos
acompaiflantes.

La actividad de la FN también ocurre
en el liquido peritoneal y en el traqueo-
bronquial, promoviendo la actividad fago-
citaria de los macrofagos locales y tiene
una estructura similar a la FN plasmitica
(12, 15, 16). En relacion a este aspecto, la
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FN, junto con la adenosin deaminasa, se
han utilizado en el diagnéstico diferencial
de las ascitis (17).

Segtin SABA (18) la capacidad fagocita-
ria se cotrelaciona con los niveles de EN.
Cuando se bloquea experimentalmente el
sistema fagocitario, disminuye la FN (19).
Por otra parte, los productos de la degra-
dacién de FN, cuando se unen a las
particulas impiden la fijacién de FN natu-
ral, produciendo asi una disminucion de
la actividad fagocitaria (20).

Facilitacion de la infeccion. Un aspecto
revolucionario de la FN es el propuesto por
THOMAS y col. (21), quienes comprobaron
que el Treponema pallidum se une
especificamente a la FN y que ésta le per-
mite a continuacidn que se adhiera a las
células, condicién indispensable para que
ocurra la infeccién. Esta unioén se bloquea
con anticuerpos anti-FN. La FN forma par-
te de la patogenia de la infeccion y se
abre la posibilidad de un nuevo sistema
de vacunacidon o profilaxis infecciosa blo-
queando la unién bacteria-FN (21). Es
posible que otras infecciones como la tri-
panosomiasis utilicen también un meca-
nismo similar al de la sifilis (21).

Brosintesis. En el organismo vivo la FEN
se forma fundamentalmente en las células
endoteliales y en los hepatocitos, sin em-
bargo es muy probable que también contri-
buyan otras células. También liberan FN,
por lo menos «in vitro», los macréfagos, di-
versas células epiteliales, fibroblastos, célu-
las glomerulares, células gliales y otras
muchas (22). El glomérulo renal debe ser
un lugar importante de sintesis porque en
la insuficiencia renal crénica desciende la
FN y la hemodiilisis periddica no es sufi-
ciente para conseguir su normalizacién que
solo se logra tras el transplante (23).

METODOS DE DETECCION DE LA FN

Técnicas. La FN puede ser determinada
por cualquiera de las técnicas de cuantifi-

cacién de proteinas, como inmunodifusién
radial, nefelometria, electroinmunodifu-
sion («rocket»), ELISA, etc., con resultados
correlacionables (24). Sin embargo hay va-
riaciones dependiendo de aspectos técnicos
que deben tenerse en cuenta (24, 25).

Preparacion de la muestra. Los niveles
de FN son mas bajos en el suero que en el
plasma porque se consume con la forma-
cion del codgulo (26) y ademias es
destruida por las proteasas que intervienen
en la coagulacion. Como este consumo es
muy variable, es imposible hacer compara-
ciones trabajando con sueros y solo se usa-
rin plasmas.

Las muestras pueden ser congeladas y
conservadas sin importantes variaciones
(27). El sistema de anticoagulacién utiliza-
do en la obtenciéon de las muestras tiene
alguna importancia. No parecen existir di-
ferencias entre el uso de EDTA o de citrato
(28), sin embargo los valores en plasmas
heparinizados son algo mas bajos (25).
Puede deberse a que la FN se une parcial-
mente a la heparina. Esta diferencia se ob-
serva Gnicamente cuando el plasma es
congelado y descongelado repetidamente
(24). En plasmas frescos los valores son si-
milares con EDTA, citrato o heparina (29).

Cuando se usa plasma congelado y
descongelado o incubado con plasmina,
urokinasa o F XIIl se desnaturaliza parte de
la FN y se ven dos picos en la inmuno-
electroforesis bidimensional. Es discutible
que este proceso pueda ocufrir «in vivo» y
que tenga significacién (30, 31).

VARIACIONES DE LA FN PLASMATICA

Las cifras plasmaticas oscilan alrededor
de los 30 mg./dl, pero con diferencias se-
gn edad, sexo o técnica de extraccion.

Descensos de FN. Esta muy disminuida
en el RN a término, con valores en sangre
de cordon alrededor del 35 % de los de
un adulto, pero sin diferencias con los na-
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cidos pretérmino (32). El descenso parece
deberse a un fallo en la sintesis porque los
monocitos del RN producen «in vitro» me-
nos FN que los de adultos (33).

Se conocen diversas situaciones en las
que hay modificaciones de las cifras nor-
males de FN. Entre las situaciones que
cursan con disminucién y que han sido
mejor comprobadas figuran los traumatis-
mos, quemaduras, distress respiratorio
idiopatico del adulto, insuficiencia hepiti-
ca, insuficiencia renal cronica, hipoti-
roidismo, drepanocitosis, CID e interven-
ciones quirdrgicas (3, 23, 34, 35, 36, 37,
38). El descenso parece correlacionarse con
la intensidad de los procesos, y en enfer-
mos con citrosis hepdtica también con el
factor v coagulante (39). Luego se vieron
también descensos en el sindrome de Re-
ye y en sindrome urémico hemolitico (40,
41). En la malnutriciéon hay un importan-
te descenso (42), lo que debe tenerse muy
en cuenta a la hora de valorar las altera-
ciones de la FN en enfermedades que
puedan acompafiarse de alteraciones
nutritivas.

Se hall6 disminuida al inicio de la en-
fermedad de Kawasaki, aumentando luego
progresivamente hasta alcanzar grandes
elevaciones hacia la cuarta semana. En ca-
sos con afectacién coronaria la bajada era
mayor (43). Sin embargo no se comprobd
la hipétesis que atribuia al déficit de FN
una participacion en la angiopatia diabéti-

ca (44). Al contrario, parece que esta ele-
vada en los diabéticos con microangiopatia
o complicaciones neuroldgicas (45, 46) y
se afirma que se asocia a una alteracion
funcional plaquetaria que lleva al dafio
vascular (46).

En los enfermos que reciben un
trasplante de médula osea la FN estd dis-
minuida y su recuperacion se retrasa si hay
reacciones de rechazo, lo que altera la
funcién vascular y fagocitaria (47). Su fun-
cién podria ser atin mis directa, ya que se
comprobd que al administrarla en los cul-
tivos, se restaura el defecto de prolifera-
cién linfocitaria que presentan los indivi-
duos trasplantados (48) (Tabla II).

Awumentos de FN. Se hallo elevada en
varios tumores, mielomas, leucemias y lin-
fomas, especialmente al inicio de la enfer-
medad, pero otros autores encuentran un
descenso en las fases de recidiva clinica
(3). Su utilidad como marcador tumoral
es muy interesante (49), aunque es prema-
turo decidir todavia sobre su utilidad prac-
tica por la inconstancia de las elevaciones
y el namero de factores que pueden
influir en los resultados (25). Al inyectar
células sarcomatosas a ratones se produce
una stbita elevacion de FN coincidiendo
con la fase de multiplicacion neoplasica
(19, 22). Por el contrario GARCIA FRADE
(50) en 18 pacientes con leucemia
mieloide aguda encontré un significativo
descenso.

TaBLA II.  SITUACIONES EN LAS QUE SE HAN DESCRITO DESCENSOS DE LA FIBRONEC-
TINA PLASMATICA

En el recién nacido

Cirrosis hepatica

Sindrome urémico-hemolitico
Malnutricién

Traumatismos y quemaduras
Insuficiencia renal
Trasplantes de 6rganos

Distress respiratorio idiopatico
Sindrome de Reye

GLD.

Enf. de Kawasaki
Intervenciones quiriirgicas
Hipotiroidismo
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En 40 adultos obesos la FN plasmatica
estaba alta, correlacionindose positiva-
mente con la insulina libre (51). Se cree
que este aumento puede facilitar la ate-
roesclerosis y enfermedad tromboembadli-
ca. GARCIA FRADE y col. (52) hallaron
también cifras altas en enfermos vascula-
res, con infarto de miocardio, arteriopatia
periférica, dislipemias o diabetes. No ha-
bia correlacion con los niveles de anti-
trombina 11, pero si con los de F VIII ag.
Es posible que ambas proteinas respondan
a un mismo tipo de estimulo ya que tie-
nen una localizacion muy similar y coinci-
den en promover la adhesién plaquetaria
al tejido subendotelial (52). Ya comenta-
mos previamente que en diabéticos con
complicaciones vasculares o neurolégicas se
hallaron aumentos (45, 46) (Tabla III).

TaBLA III.

FIBRONECTINA E INFECCION

En enfermos leucémicos se vio que los
que presentaban cifras mas bajas de EN
eran los que se infectaban mis frecuente-
mente. También se describieron tasas ba-
jas en un enfermo con hipoesplenismo
funcional y neumonia (53).

En 24 casos de sepsis la FN era baja al
inicio pero se normalizd a las 2 semanas,
coincidiendo con una favorable evolucidn.
El descenso ocutre de forma muy precoz.
En un estudio seriado de MAUNDER y col.
(54) vieron un ligero, pero significante
descenso, en los dias previos al comienzo
de la sepsis, si bien eran enfermos graves,
ingresados en UVI y con elevado riesgo de
infeccién. En ratas, a las que se producia
un brusco descenso de FN inyectando po-

SITUACIONES EN LAS QUE SE HAN DESCRITO AUMENTOS DE LA FIBRO-

NECTINA PLASMATICA

Ciertos tumores: mielomas, leucemias y linfomas.
Ciertas vasculopatias: infartos de miocardio, ateroesclerosis, etc.

Obesidad y dislipemias.
Diabetes con alteraciones vasculares.

Alteraciones cualitativas. Mediante in-
munoelectroforesis bidimensional, en en-
fermos leucémicos se encontrd un compo-
nente anormal de FN que llamaron FN-C y
que posee una movilidad disminuida. Este
componente solo aparecia en plasmas not-
males cuando se les concentraba 5 veces.
Otros autores consiguieron el mismo resul-
tado congelando repetidamente los plas-
mas y creen que es un artefacto técnico
(30), sin embargo no se descarta que el fe-
némeno ocurra «in vivo» en situaciones de
fibrilosis aumentada (31).

La presencia y significado de productos
de la degradacién o de FN en forma de
complejos no ha sido todavia exhaustiva-
mente estudiada.

lianetosulfonato, se vio un efecto rebote a
las 24 horas, con aumento superior al
35 %, posiblemente por un mecanismo
de «feed-back» (53), pero en enfermos con
sepsis la normalizacion es mis lenta (55)
esto puede limitar la fagocitosis de bacte-
rias, fibrina y restos tisulares (53).

La disminucién de la FN ocutre sin que
sea necesaria la existencia de CID o fend-
menos trombdticos (54). En estos casos re-
sulta mis dificil explicar las causas, que
con certeza son maltiples. Usando FN mar-
cada con is6topos, en sepsis y en contro-
les, se vio que el descenso de FN se debe
principalmente a un fallo de la sintesis,
mias que a una aceleracion del catabolismo

(25);
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La N se adhiere a los complejos
antigeno-anticuerpo. La unién es mis in-
tensa en los complejos con exceso de anti-
cuerpo, no siendo imprescindible que con-
tengan Clq (56), aunque su presencia la
favorece. Se sabe que el Clq y el colageno
tienen semejanzas estructurales que pu-
dieran explicar su ficil unién con la FN. La
destruccion de la FN junto con los inmu-
nocomplejos séricos, puede ser una de las
causas de su descenso en sepsis sin CID.
También se une a las crioglobulinas y pu-
diera tener algtn papel en la patogenia de
la crioglobulinemia esencial (57).

En sepsis resulta probado que las cifras
de FN carecen de valor prondstico (55, 58).
Aunque en casos de leucemia mieloide el
descenso plasmatico de FN es un indice de
mal prondstico, parece que se relaciona
mias directamente con las complicaciones
infecciosas (59).

TRATAMIENTOS CON EN

La mayoria de los derivados plasmati-
cos, frescos o congelados, mantienen tasas
suficientes de FN (27), pero en la fraccion
1 de Cohn se vio una pérdida de la activi-
dad fagocitaria en relacién a las cifras de

FN (14). Los tratamientos con FN se hi-
cieron principalmente con crioprecipitados
de plasma, que se enriquecen 8-10 veces,
peto contienen también otras proteinas,
como factor viil (60). Mis recientemente
ses empezd a usar FN purificada.

Los primeros trabajos mostraron que la
FN plasmatica subia a las 4 horas de infu-
sidn, alcanzando en 24 h. lo niveles pre-
vios. También se afirmé que mejoraba la
evolucién clinica (61). Luego estos resulta-
dos favorables fueron confirmados por
unos autores (62), peto no por otros (60,
63, 64). Una explicacion a esta disparidad
es la propuesta por BROWN (20) que afir-
ma que hay gran cantidad de productos
del catabolismo de la FN en los criopreci-
pitados y piensa que alteran la accién de
la FN completa.

Debido a la cantidad de variantes que
intervienen en la evolucién de los enfer-
mos con infecciones graves es dificil defi-
nir la eficacia del tratamiento con FN. El
tema no esti aclarado y se calcula que
harfa falta un estudio unificado y multi-
céntrico incluyendo un total de 900 enfer-
mos para poder sacar conclusiones vilidas
(64). Todavia no estd hecho este ensayo a
gran escala (65).
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Afectacion neuroldgica en la asfixia perinatal

INTRODUCCION

B. DE Di0s MARTIN, C. PEDRAZ GARCIA, J. MARTIN RUANO, J. LOPEZ AVILA,
J. SANTOS BORBUJO, F. BENITO ZABALLOS y V. SALAZAR A.-VILLALOBOS

RESUMEN: En un estudio retrospectivo de RN con asfixia perinatal se valora por separado
la afectacion neuroldgica, relacionindola con la intensidad de la asfixia. El 63,5 % de
los RN estudiados presentaron sintomatologia neuroldgica, siendo mis frecuente en RN
hipéxicos graves. Las manifestaciones observadas fueron: alteracion del tono muscular
(49,6 %), temblores (18,2 %), movimientos estereotipados (14,6 %), actitud esponta-
nea andémala (13,8 %) y convulsiones (7,3 %). La hipotonia muscular, postura anormal
(sobre todo, letargia) y crisis convulsivas fueron significativamente (p < 0.01) mis fre-
cuentes entre los RN con asfixia severa. Mediante ecografia cerebral transfontanelar se
comprob6 una superior incidencia de edema y hemorragia cerebrales en neonatos con
mayor grado de asfixia perinatal. PALABRAS CLAVE: RECIEN NACIDO. ASFIXIA PERINATAL.
MANIFESTACIONES NEUROLOGICAS.

NEUROLOGIC AFFECTATION IN PERINATAL ASPHYXIA (SUMMARY): In a retro-
spective study about newborns with perinatal asphyxia, neurologic affectation was asses-
sed separately, in relation to the asphyxia severity. A 63,5 % of studied newborns
showed neurologic involvement, especially severe hypoxic newborns. The following ma-
nifestations were noted: muscular tone disorders (49,6 %), tremors (18,2 %), stereoty-
ped movements (14,6 %), abnormal spontaneous posturing (13,8 %) and seizures
(7,3 %). Muscular hypotonia, abnormal posturing (especially, lethargy) and convulsive
episodes were significantly (p < 0.01) most frequent in severe asphyxiated newborns.
Using cerebral ultrasonography, a higher incidence of cerebral edema and hemorrhage
in newborns with greater perinatal asphyxia level was demonstrated. KEY WORDS: NEW-
BORN. PERINATAL ASPHYXIA. NEUROLOGIC MANIFESTATIONS.

en este cuadro, hemos considerado que
ocupa un apartado destacado de las reper-

En la asfixia perinatal el sistema net-
vioso central (SNC) se afecta de forma pre-
dominante, dejando en ocasiones secuelas
neuroldgicas importantes (1). La asfixia
perinatal figura entre las causas mis fre-
cuentemente implicadas de paralisis ce-
rebral (2). Teniendo en cuenta la frecuen-
cia y gravedad de las alteraciones del sNC

cusiones clinicas derivadas de la hipoxia
petinatal, y por ello las referimos en este
estudio especifico.

MATERIAL Y METODOS

Para el estudio se seleccionaron de for-
ma retrospectiva 137 neonatos que presen-

Departamento de Pediatria. Unidad de Neonatologia. Hospital Clinico Universitario. Salamanca.
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taron signos de asfixia perinatal, siendo
distribuidos en 2 grupos de afectacién
(moderada y severa) segiin los criterios ya
expuestos en otro trabajo de esta misma
publicacién (3). Las distribuciones segiin
edad gestacional, peso al nacimiento y se-
x0, asi como los antecedentes maternos,
gestacionales y del parto también fueron
ya presentados. Ademis, se estudiaron
otros 24 pacientes de forma prospectiva.
Empleando los mismos criterios de selec-
cion, se clasificaron en 8 con hipoxia seve-
ra y 16 con moderada. En este grupo se
practicd una ecografia cerebral a todo RN,
aunque no manifestaran sintomatologia
neurologica.

Para el estudio estadistico se empled el
test de Kruskal-Wallis, relacionando los 2
grupos de afectacion con la aparicién de
sintomatologia neuroldgica.

RESULTADOS

Los 137 pacientes seleccionados los
agrupamos en 85 con hipoxia moderada y
52 con hipoxia severa. En nuestra
casuistica, se encontrd algiin signo de pat-
ticipacion neuroldgica en el 63,5 % del
total de estudiados, siendo mas frecuente
(p < 0.05) entre los casos mas severos (77
frente a 55 %) (Tabla I). Por orden decre-
ciente de frecuencia, presentaron altera-
ciones del tono muscular (49,6 %) se-
guidas de temblores (18,2 %), movimien-
tos estereotipados (14,6 %), actitud es-
pontanea andémala y convulsiones. Entre

TABLA 1.

las alteraciones del tono muscular (Tabla
I), la mis frecuente en nuestro estudio
fue la hipotonia (30 %), que se asocid
mias del doble de veces a casos severos
(44,2 %) que a los moderados (18,8 %),
con diferencia significativa (p < 0.01).
También la hipertonia muscular fue mas
frecuente (p < 0.05) en casos severos
(15,4 % frente a 8,2 %). La progresion
de hipo- a hipertonia (y mis raramente al
contrario), se asoci6 mis a cuadros mode-
rados (11,8 % frente a 7,7 %, n.s.).

Los temblotes, tanto espontineos como
tras estimulo, fue el signo que sigui6 en
frecuencia (18,2 %). En pocas ocasiones se
asociaton a problemas metabdlicos (espe-
cialmente hipoglucemia), y no hay dife-
rencia en el porcentaje de aparicién en los
dos grupos de afectacién (Tabla II). Los
movimientos estereotipados (como crisis
de patpadeo, de chupeteo o de pedaleo)
se presentaron en el 14,6 %, con porcen-
tajes similares en los moderados y graves

(Tabla II).

En el grupo de asfixia grave fue
mucho mis frecuente la actitud esponti-
nea andémala (25 % frente a 7,1 % en
moderados), con diferencias significativas
(p < 0.01). La actitud espontinea de los
mis severamente afectados se correspondiod
con un estado de letargia, depresidon o es-
casa movilidad. Aparecio en el 19,2 % de
ellos, e irritabilidad sélo en el 5,8 %. En
los casos moderados predominaron la irri-
tabilidad e hiperalerta (4,7 %), con ojos
abiertos y fijacion de la mirada. Si bien la

ASFIXIA PERINATAL: AFECTACION NEUROLOGICA

MODERADA

SEVERA TOTAL

NUMERO CASOS
PATOLOGIA NEUROLOGICA

85 (62,0 %)
47 (55,3 %)

52 (38,0 %)
40 (76,9 %)

137 (100 %)
87 (63,5 %)
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irritabilidad se presentd en porcentajes si-
milares, la letargia fue significativamente
(p < 0.01) mis frecuente en los asfixiados
graves. Del total de casos estudiados, el
13,8 % tuvo actitud anormal (Tabla II).

TABLA II.
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Por ecografia transfontanelar se detec-
taron alteraciones cerebrales (Tabla III) en
12 casos (8,7 %). Se encontraron signos
de edema cerebral (5,8 %), sobre todo en
hipéxicos severos (11 % frente a 2 % en

ASFIXIA PERINATAL: MANIFESTACIONES CLINICAS

MODERADA

SEVERA TOTAL

TONO MUSCULAR:

HIPOTONIA 16 (18,8 %) 23 (44,2 %) 39 (28,5 %)
HipO/HIPERTONIA 10 (11,8 %) 4 (7,7 %) 14 (10,2 %)
HIPERTONIA 7 (8,2 %) 8 (15,4 %) 15 (10,9 %)
TOTAL 33 (38,8 %) 35 (67,3 %) 68 (49,6 %)
TEMBLORES 15 (17,6 %) 10 (19,2 %) 25 (18,2 %)

MOV. ESTEREOTIPADO

12 (14,1 %)

8 (15,4 %) 20 (14,6 %)

ACTITUD ESPONTANEA:

DEPRESION 2 (2,3 %) 10 (19,2 %) 12 (8,7 %)
IRRITABILIDAD 4 (4,7 %) 3 (5,8 %) 7 (5,1 %)
TOTAL 6 (7,1 %) 13 (25,0 %) 19 (13,8 %)
CONVULSIONES:
PRECOCES 3 (3,5 %) 3 (5,8 %) 6 (4,4 %)
TARDIAS — (1 %) 4 (7,7 %) 4 (2,9 %)
TOTAL 3 (3,5 %) 7 (13,5 %) 10 (7,3 %)

Aparecieron crisis convulsivas (Tabla II)
en el 7,3 % del total, generalmente toni-
co-clonica generalizadas, siendo casi cuatro
veces mas frecuentes en los casos de hipo-
xia severa (13,5 %) que en los de modera-
da (3,5 %), con diferencias significativas
(p < 0.01) entre los dos grupos de afecta-
cién. Estos Gltimos tuvieron siempre con-
vulsiones precoces (primeras 24 horas), no
repitiéndose después. En los asfixiados se-
veros fueron mis frecuentes las convul-
siones tardias (7,7 %), con crisis precoces
previas o sin ellas, y en rélacién con mayor
dafio cerebral.

moderados, significativo para p < 0.01).
Se diagnostic6 hemorragia cerebral en el
2,9 %, que también fue mis frecuente
en los de mayor afectacidon, aunque sin
diferencia significativa. Recientemente y
de forma prospectiva se ha realizado sis-
temiticamente una ecografia transfonta-
nelar a todo RN con hipoxia moderada o
severa, independientemente de su sin-
tomatologia. De 24 pacientes (16 con
hipoxia moderada y 8 con severa) se han
encontrado signos de edema cerebral en
4 (16,7 %) y hemorragia cerebral en 1
(4,2 %).
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TABLA III. ASFIXIA PERINATAL: ECOGRAFIA TRANSFONTANELAR
MODERADA SEVERA TOTAL
EDEMA 2 (2,3 %) 6 (11,5 %) 8 (5,8 %)
HEMORRAGIA 2 (2,3 %) 2 (3,8 %) 4 (2,9 %)
TOTAL 4 (4,7 %) 8 (15,4 %) 12 (8,7 %)
DIscusION sodios de hiperemia cerebral que siguen a

Ante una hipoxia perinatal se redistri-
buye el flujo sanguineo de forma compen-
satoria, incrementindose la perfusion al
cerebro. Pero si la hipoxia es intensa y
mantenida puede repercutir a nivel ce-
rebral (4). Hay dos mecanismos por los
que el cerebro puede recibir una oxigena-
cién insuficiente: por hipoxemia (disminu-
cién de O2) o por isquemia (disminucién
del aporte sanguineo). Al fracasar los me-
canismos hemodindmicos se produce una
tumefaccién cerebral generalizada con hi-
pertension intracraneal, que serdn respon-
sables de isquemia multifocal con necrosis
corticales focales (2). Esta es la patogenia
propuesta para explicar el dafio cerebral
perinatal en RN a término, denominando-
se a este cuadro «Encefalopatia hipoxico-
isquémicas.

El segundo cuadro anatomo-clinico re-
lacionado con la asfixia perinatal es la
«Hemorragia subependimaria o intra-
ventricular> (HSE/IV), caracteristica del RN
pretérmino (2). La HSE/IV se debe a cam-
bios hemodinimicos (aumento del flujo
sanguineo cerebral y elevacion de la pre-
sion venosa) en los lechos vasculares de la
matriz germinal periventricular o plexos
coroideos, que inciden sobre estructuras
perivasculares inmaduras y con mecanis-
mos hemodindmicos inadecuados (5). Las
hemorragias pueden ocurrir tras episodios
asfictico-isquémicos, tras hipertensién ce-
rebral (arterial o venosa) y/o durante epi-

la isquemia (6). La intensidad de la asfixia
en el pretérmino guarda relacién con el
riesgo de aparicién de HSE/IV (7, 8, 9).

En el grupo estudiado, las manifesta-
ciones clinicas mas frecuentemente obser-
vadas son las neuroldgicas, seguidas de las
respiratorias (3), al igual que ocurre en
otras series (2, 10). Ademas, la afectacién
del sNC es la que mis claramente se rela-
ciona con la gravedad de la asfixia.

Dentro de las manifestaciones neurold-
gicas se incluyen: alteracion del nivel de
conciencia, convulsiones, movimientos es-
tereotipados, alteraciones del tono muscu-
lar y de reflejos, succidon débil, disminu-
cién de respuestas pupilar y oculovestibu-
lar, postura espontinea andémala, patron
respiratorio anormal, trastornos de la fun-
cién autondémica y fontanela anterior llena
(11, 12).

La pérdida de tono muscular es uno de
los signos que parece mis indicativo de la
gravedad de la lesién del snc (11). Una
hipotonia que se normaliza en pocas horas
generalmente traduce un buen prondstico,
peto si la hipotonia persiste durante varios
dias o si progresa a hipertonia hay mayor
riesgo de muerte precoz y, sobre todo, de
dafio cerebral permanente (2). Coincidien-
do con otras publicaciones (10), en
nuestro estudio las alteraciones del tono
muscular son los signos neuroldgicos mas
frecuentemente observados, especialmente
la hipotonia muscular. Se encontré una
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incidencia superior entte RN con mayor
grado de asfixia perinatal, a diferencia de
otros estudios (10).

Los episodios de temblores y movi-
mientos estereotipados le siguen en fre-
cuencia. Ambos son considerados por VOL-
PE (13) como convulsiones sutiles. Estas
incluyen desviacién horizontal de la mira-
da, nistagmus, parpadeo repetitivo, crisis
de succién o movimientos bucolinguales y
movimientos de extremidades supetiores o
inferiores (p. €j. de pedaleo). Carecemos
de trazados electroencefalogrificos (EEG)
de los pacientes durante esos episodios por
lo que sblo se puede suponer, pero no
asegurar, que algunas de estas crisis fueran
convulsiones sutiles.

Una postura letdrgica, junto con
hipotonia y convulsiones, sugieren mayor
riesgo de muerte precoz y secuelas neuro-
logicas (14). Asi, entre los RN con hipoxia
mas severa fue frecuente una actitud es-
pontanea de letargia, con escasa movilidad
e hipoalerta.

La causa mis frecuente de convulsiones
neonatales es la encefalopatia hip6xico-
isquémica (13). Convulsiones aisladas y de
corta duracién no aumentan significativa-
mente el riesgo de mortalidad ni de se-
cuelas neuroldgicas tardias (15), pero las
convulsiones recidivantes reptesentan un
alto riesgo de muerte o de dafio neurold-
gico permanente (16). En la encefalopatia
hipéxico-isquémica las convulsiones suelen
aparecer entre las 12-24 horas de vida. Las
mis frecuentes son la sutiles, seguidas de
las clénicas focales y multifocales en los RN
a término. En la hemorragia periventricu-
lar de los pretérminos, las convulsiones
aparecen después de 1 a 3 dias de un epi-
sodio hipoxico grave, siendo mais frecuen-
tes las de tipo tdnico generalizado (13).
En nuestra serie, las convulsiones precoces
(< 24 horas) fueron mas frecuentes entre
los asfixiados graves, presentindose con-

vulsiones tardias repetidas exclusivamente
en este grupo. Estas altimas, de peor pro-
néstico, estin en relacién con un mayor
riesgo de secuelas neuroldgicas. Los resul-
tados son parecidos a los de otras series
(10, 15).

Aunque ciertos parametros metabdlicos
(elevaciones séricas de lactato, hipoxanti-
na, CPK-BB y amonio) aparecen en las ho-
ras que siguen a una hipoxia perinatal y se
correlacionan con la alteracién del SNC, no
son buenos indicadores de posible dafio
cerebral tardio (17). Mis importancia tiene
el trazado EEG durante las primeras horas,
ya que se correlaciona bien con los trastor-
nos neuroldgicos y tienen valor prondstico
(18), independientemente de la existencia
o no de convulsiones.

La tomografia axial computarizada y la
ecografia cerebral tienen interés diagnosti-
co y son utiles para orientar la terapéutica
de manera mis objetiva (10). La ecografia
cerebral puede usarse como procedimiento
de «screening» para proporcionar informa-
cién sobre la evolucion neuroldgica de ni-
fios con asfixia perinatal grave (17, 19).

En la encefalopatia hipoxico-isquémica
pueden encontrarse signos ecocardiografi-
cos de edema cerebral (obliteracién ventri-
cular y liquido extraaxial) y anomalias en
ecogenicidad del parénquima con ventri-
culos normales. Después de unas semanas
se puede detectar aumento del tamafio
ventricular y liquido extra-axial. Segtin
BABCOCK y cols. (19) la sensibilidad del
diagnéstico ultrasénico es elevada (46 %
en lesiones precoces y 86 % en tardias) y
su especificidad préxima al 100 %.

Esta misma técnica de ecografia trans-
fontanelar ha demostrado una alta seguri-
dad diagnéstica en hemorragias cerebrales.
SZYMONOWICZ y cols. (20) mediante ultra-
sonografia diagnostican el 85 % de las he-
morragias en la matriz germinal periepen-
dimaria, el 92 % de las intraventriculares
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y el 97 % de otras hemorragias intracra-
neales (intracerebrales, subaracnoides y ce-
rebelosas), comparando con hallazgos ne-
cropsicos. Entre las causas de errores diag-
nosticos se citan la resolucion espacial li-
mitada (falsos negativos en hemorragias
menores de 3 mm.), la congestién vascular
de la matriz germinal, de plexos coroideos
o del 4rea periventricular (responsable de
falsos positivos) y la presencia hemorragia
0 quistes en zonas con escasa o nula acce-
sibilidad al «scanner» ultrasénico. Estos
mismos autores destacan que los 2/3 par-
tes de los RN con hemorragia periventricu-
lar estuvieron asintomaticos.

En nuestro estudio retrospectivo se
practicd ecografia transfontanelar a aque-

B. DE DIOS MARTIN Y COLS.

llos pacientes que presentaron signos neu-
rologicos encontrando signos de edema o
hemorragia cerebrales en porcentajes simi-
lares a los descritos en otras series (10,
21). Sin embargo, al realizar de forma sis-
tematica a todo RN con asfixia perinatal,
aunque no tuviera manifestaciones neuro-
l6gicas, se obsetva una frecuencia superior.
Por tanto, se tendrd que valorar que la
ecografia transfontanelar es una técnica de
gran utilidad para el diagnéstico de posi-
bles lesiones cerebrales secundarias a la as-
fixia perinatal. Ademas, dada la inocuidad
de la técnica y la existencia de hemorra-
gias cerebrales sin traduccién clinica, po-
dria resultar conveniente la realizacién de
una ecografia de forma rutinaria.
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Soplos craneales inocentes en Pediatria

A. GONZALEZ DE ALEDO

RESUMEN: Basindose en el estudio de 13 casos de soplo craneal inocente estudiados me-
diante ecografia cerebral, se hace una descripcién de las caracteristicas clinicas de este
sindrome benigno, recomendando su manejo en la pediattia primaria mientras no haya
sospecha de patologia subyacente. Se indican los datos exploratorios que debetfan moti-
var su envio a un hospital: crecimiento del PC separindose de la linea del percentil,
soplo craneal continuo o de intensidad superior a III/VI, presencia de insuficiencia car-
diaca, hipertension, alteraciones en la papila 6ptica, focalidad neuroldgica, retraso psico-
motor o exoftalmos. PALABRAS CLAVE: SOPLO CRANEAL. MACROCEFALIA. FONTANELA.

INNOCENT CRANIAL BRUIT IN PEDIATRICS (SUMMARY): We have studied 13 in-
fants presenting an innocent cranial bruit. In all cases a cerebral ecography was per-
formed through the anterior fontanella. A clinical description of this benign syndrome
is presented in order to be followed by the general paediatrician. Serious pathology
must be suspected in the presence of excesive growth of head circumference, continous
or very intensive cranial bruit, hypertension, cardiac failure, alterations of the optic pa-
pilla, neurologic signs, arresting of the psychomotor development or exophthalmos. KEy

WORDS: CRANIAL BRUIT. MACROCEPHALIA. FONTANELLA.

INTRODUCCION

El descubrimiento de un soplo craneal,
generalmente a nivel de la fontanela ante-
rior (FA) suele alertar al pediatra sobre la
existencia de una patologia intra o extra-
craneal grave. Pero este hallazgo, bien sea
aislado o asociado a otros tales como ma-
crocefalia, fontanela amplia o pulsatil, etc.,
puede ser normal en los nifios pequeios y
no requerir ninguna intervencién mas que
el control clinico cuidadoso, para detectar
los signos sugestivos de patologia subya-
cente. El propdsito de este trabajo es pre-
sentar 13 casos de tales soplos intracranea-
les «inocentes» estudiados mediante eco-

grafia cerebral, y delimitar su frecuencia y
sus caractetisticas clinicas.

MATERIAL Y METODOS

Se ha realizado un estudio prospectivo
de los nifios diagnosticados de «soplo cra-
neal» en un Setvicio de Puericultura en los
afios 1985-1986. El diagndstico se realizd
en las visitas programadas de puericultura,
encontrindose como un hallazgo asinto-
matico y sin haber sido motivo de consul-
ta en ninguno de los casos. Se realizd este
diagndstico en 13 pacientes. A todos ellos
se les realizd, como a los demis nifios que

Servicio de Puericultura. Direccion Regional de Sanidad. Santander.
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acuden al Servicio, control periddico de
salud a las edades de: 1.°, 3.°, 5.°, 7.°,
10.°, 13.°, 18.° y 24.° mes (como mini-
mo), incluyendo anamnesis y exploracion
fisica completa, somatomettia, evaluacién
del desarrollo psicomotor mediante la es-
cala de Denver (1), y toma de la tension
arterial (TA) mediante técnica basada en el
efecto Doppler, utilizando el monitor Ar-
teriosonde 1020 de Kontron Instruments.
Los tamafios de la FA se han comparado
con los estindares publicados (2). A los
diagnosticados de soplo craneal se les rea-
liz6 ademis examen del fondo de ojo bajo
midriasis farmacoldgica, ecografia cerebral
a través de la FA, y a alguno de ellos rRx
simple de craneo en 2 proyecciones (los es-
tudios radiologicos y ecograficos se realiza-
ron en el Servicio de Radiologia del «Hos-
pital Cantabria» del INSALUD).

RESULTADOS

Los datos clinicos se exponen en la Ta-
bla I. En el periodo de estudio acudieron
al Servicio de Puericultura 1.668 recién
nacidos nuevos, por lo que los 13 casos
diagnosticados suponen una incidencia de
0,77 % RN. No existe predominio en fun-
cién del sexo. La edad de presentacion de
los signos iniciales (macrocefalia, fontanela
amplia y «llena», es decir, con sensacién
de estar ocupada pero sin estar a tension,
fontanela pulsitil en ausencia de llanto
y/o dehiscencia de suturas) es en los pri-
meros meses de vida (media: 5 meses),
auscultdndose el soplo a una edad media
de 7,5 meses, generalmente coincidiendo
con el descubrimiento del signo patoldgico
inicial pero en ocasiones unos meses des-
pués. El soplo fue de tipo sistélico en to-
dos los casos salvo en uno, que en algunas
ocasiones fue continuo, y nunca de inten-
sidad superior a III/VI. La localizacién del
soplo fue a nivel de la FA en todos los ca-
sos, y ademds sobre ambos huesos parieta-

les en uno (caso n.° 6). En todos los casos
en que se registr6, el tamafio de la FA fue
igual o superior al P 90, ocurriendo su cie-
rre en casi todos después de los 12 m. (en
los casos 2 y 5 fue posible realizar la eco-
grafia a través de la FA a los 22 meses). El
PC oscild entre la media y +4 DS, es de-
cir, entre lo normal y limites francamente
patologicos, si bien en cada caso su
aumento fue paralelo a la linea del pet-
centil, sin aceleraciones patoldgicas. El
fondo de ojo fue normal en todos (salvo
uno con megapapila dptica bilateral como
hallazgo casual) asi como la TA y el desa-
rrollo psicomotor y sensorial. En ningiin
caso hubo soplo cardiaco ni signos de in-
suficiencia cardfaca, alteraciones neurolégi-
cas de ningdn tipo ni patologia asociada
de interés. La evolucion fue hacia la per-
sistencia del soplo a lo largo del periodo
de seguimiento, menos en el caso n.° 4
en que dejo de auscultarse 8 meses des-
pués del diagndstico. La ecografia cerebral
fue normal en todos, lo que nos permite,
dada su sensibilidad (3, 12), asegurar la
normalidad anatémica del cerebro, y espe-
cialmente la ausencia de dilatacidon ventri-
cular, coleccion de LCR en el espacio sub-
aracnoideo (4) o aneurisma arterio-venoso
(5). Asimismo, la RX de craneo fue not-
mal en todos los que se realizd. En el caso
n.° 2 se practicd ademids ecografia abdo-
minal para descartar malformacién nefro-
uroldgica asociada a la politelia (6), siendo
normal.

DiscusiON

Cuando un pediatra descubre un soplo
en el craneo, generalmente guiado por el
hallazgo de una fontanela «llena» o pulsa-
til, suele pensar en patologias graves tales
como fistula o aneurisma A-V cerebral, hi-
drocefalia, hipertensién, cardiopatia con
transmisién de ruidos cardiacos a las arte-
rias cerebrales (estenosis o insuficiencia
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TasLa I. DATOS CLINICOS Y RADIOLOGICOS
CASO 1. HALLAZGO SOPLO CRANEAL FONTANELA® HG PSICO- TA FONDG:  i6ITROS RX ECO
N.©  SEXO (EDAD) DESCUBIERTO/TIPO/EVOLUC. PERCENTIL  CIERRE MAXIMO ~MOTOR  EDAD 0JO  HALLAZGOS CRANEO CEREBRAL (EDAD)
1 H FA pulsatil 4 m./Sist. III/VI, en oca- — +12 m +1 DS N. 83/40 N. — - Normal (9 m)
(2 m) siones continuo/Persiste a (12 m)
los 12 m.
Soplo en FA 18 m./Sist. II/VI/Persiste P 90 +22m +2DS 75140 N.  Politelia Normal (22 m)
(18 m) a los 22 m. (18 m) bilateral
Macrodefalia FA 6 m/Sist. II-I11/VI /Persis- +12m +2 DS 95/45 N. — Normal (7 m)
amplia, llena y  te a los 11 m. (11 m)
pulsitil (6 m) 3
FA pulsatil 5 m/Sist. II-III/VI /Desa- Entre +2DS N 75145 N. — Normal (7 m)
(5 m) parece a los 13 m. 12-18 (13 m)
meses
FA pulsatil 10 m/Sist. III/VI /Petsiste  +P 90 +23 m +2 DS N. 85/50 N. — Normal (22 m)
(10 m) a los 30 m. (13 m)
V  FA y FP amplias. 8 m/Sist. III/VI en FA 'y P 90 Entre +3 DS N. 90/50 N. — Normal (17 m)
Dehiscencia de  parietales/Persiste a los 17 y (11 m)
suturas (RN) 24 m. 24 m.
H FA pulsiail 5 m/Sist. II-III/VI /Persis- +18m +1DS N. 100/65 N. — Normal (12 m)
(5 m) te a los 12 m. (12 m)
H FA amplia y lle- 5 m/Sist. II-ITII/VI /Persis- +P 90 Entre M+1 DS N. 105/50 Mega- Hernia Normal  (9m)
na (1 m) te a los 13 m. 13 y 19 (13 m) papila umbilical
H FA amplia y lle- 3% m/Sist. II-III/VI/Per- + +P90  +18m +1DS N. 98/50 N. — Normal (12 m)
na (1 m) siste a los 18 m. (12 m)
V' Macrocefalia 10 m/Sist. III/VI /Persiste + +P90  +13 m  +3 +4 N. 120/65 N. — Normal (7 m)
(2% m) a los 13 m. DS (10 m)
H FA llena y pul- 4 m/Sist. II-III/VI /Persis- + +P90  +12m +1DS N. 90/30 N. —- Normal (10 m)
satil (4 m) te a los 12 m. (11 m)
V  FP amplia y de- 10 m/Sist. II/VI /Petsiste + +P90 +11m M+1 DS N. 80/35 N. Meningitis Normal (10 m)
hiscencia suturas a los 11 m. (11 m) linfocitica
(1_m). (2% m)
Aspecto hidroce- 9 m/Sist. III/IV /Persiste + +P90  +15 m +2 DS N. 98/40 N. — Normal (9 m)
falico. Frente a los 12 m. (9 m)
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aortica, ductus arterioso petsistente), este-
nosis de la cardtida interna (debida por
ejemplo a arteritis de Takayasu), tumora-
ciones pulsitiles (p. ej. osteosarcoma de
localizacién orbitaria profunda), etc. (5, 7,
8). No obstante, y aunque en algtn libro
de texto se recoge (9), no suele tenerse en
cuenta que la auscultacion de soplos cra-
neales puede ser normal en los nifios pe-
quefios. No se menciona, sin embargo, la
frecuencia de este hallazgo ni su delimita-
cidon clinica, y en dos conocidos libros de
diagnéstico diferencial en Pediatria ni si-
quiera se recoge su existencia (10, 11). De
los casos descritos en la presente serie pue-
de definirse el sindrome como sigue: se
trata de lactantes pequefios, generalmente
menores de 10 meses, que gozando de
buena salud y con un desarrollo psicomo-
tor normal, presentan macrocefalia con
una FA amplia, «lena» y pulsitil (en
ausencia de llanto), no a tensién, sobre la
cual se ausculta un soplo que coincide con
la sistole cardiaca y con la pulsacion de la
FA, de intensidad baja, y sin acompafiarse
de soplo cardiaco ni de signos de insufi-
ciencia cardiaca. Con estos datos, la pri-
mera aproximacion diagndstica seria el

control clinico frecuente para comprobar
el crecimiento del PC paralelo a su linea
de percentil (lo que descarta la hidrocefa-
lia) asi como el examen del fondo de ojo
para comprobar la normalidad de las papi-
las; la no aparicién de insuficiencia cardia-
ca congestiva ni de soplo continuo (que
orientarfan al diagndstico de fistula A-v
cetebral); la toma de la TA; y el control
neurolégico para comprobar la inexistencia
de deterioro psicomotor o focalidad (he-
miparesia, crisis convulsivas, estrabismo,
etc.). Con estas caractetisticas pensamos
que no es necesatio ningin otro procedi-
miento diagndstico. Solamente en los ca-
sos con sospecha fundada de patologia
subyacente (crecimiento del PC separindo-
se de la linea del percentil, soplo craneal
continuo o de intensidad superior a
II1/VI, presencia de insuficiencia cardiaca,
hipertension, papiledema o atrofia optica,
focalidad neuroldgica, retraso psicomotor
o exoftalmos) estaria indicada su remision
a un servicio hospitalatio especializado pa-
ra su evaluacidon con caracter urgente.
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Pronostico a largo plazo del Sindrome de West.

A proposito de una casuistica

G. Soris, A. GARCIA MERINO, M. FERNANDEZ PEREZ,
J. DE JUAN, J. VALDES-HEVIA y M. CRESPO

RESUMEN: Se ha realizado un estudio retrospectivo sobre la evolucion a largo plazo de 30
casos secundarios de Sindrome de West. Tres de ellos no acudieron a control. De los 27
restantes: 7 fueron exitus (25,9 %); 10 continuaban con crisis (37 %); 17 presentaban
retraso psicomotor (62,9 %); 5 tenian EEG normal (18,5 %); y 3 evolucionaban sin crisis
y con un desarrollo psicomotor normal (11,1 %). Se analizan los factores prondsticos y
se discute la accién a largo plazo del tratamiento. PALABRAS CLAVE: SINDROME DE WEST.
ESPASMOS INFANTILES. HIPSARRITMIA.

LONG-TERM PROGNOSIS OF WEST SYNDROME. APROPOS OF A CASUISTIC
(SUMMARY): Thirty symptomatic cases of infantile spasms were logn-term followed up.
Three of them didn’t come to control. The results were: 7 died (25,9 %); in 10 cases
spasms didn’t ceased (37 %); 17 showed neurological retardation (62,9 %); 5 showed a
EEG normal (18,5 %); and 3 hadn’t fits and had a normal intellectual development
(11,1 %). Prognostic factors and long-term action of the treatment are analyzed. Ky

WORDS: WEST SYNDROME. INFANTILE SPASMS. HYPSARRHYTHMIA.

INTRODUCCION

Desde que West (23) en 1841 descri-
bid por primera vez el sindrome que lleva
su nombre y hasta 1958, los nifios con es-
pasmos infantiles suftian la forma de epi-
lepsia mis resistente al tratamiento antico-
micial que se conocia. En 1958 el panora-
ma cambib al presentar SOREL y DASAUCY-
BAULOYE (20) los éxitos obtenidos con el
uso del ACTH en dicho tratamiento. A
partir de entonces todas las escuelas y
autores han usado esta hormona, o en su
caso corticoesteroides, en el tratamiento de
esta entidad. Pero con el paso del tiempo
se ha podido comprobar que si bien el
tratamiento hormonal produce, general-
mente, unos resultados anticomiciales in-

mediatos espectaculares (2, 4, 10, 11, 12),
su efecto a largo plazo es mis que dudoso
(13, 14). Este hecho, unido a la contrapar-
tida de efectos secundarios producidos por
estas sustancias (5, 6, 18) ha llevado a al-
gunos autores a evaluar otros posibles tra-
tamientos alternativos (3, 15, 16, 21).

En el momento actual, y a pesar de los
estudios realizados, el prondstico de los es-
pasmos infantiles continia siendo malo.
Tan sdlo unos pocos casos evolucionan ha-
cia un desarrollo psicomotor normal y ha-
cia un control permanente de sus crisis.
Las caractetisticas de estos casos de buena
evolucién definen los que han sido deno-
minados factores de buen prondstico en el
Sindrome de West (1, 7, 13, 14, 18).
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En el trabajo que ahora presentamos
discutimos la evoluciéon de una serie de 30
casos de Sindrome de West diagnosticados
en nuestro hospital y valoramos, en parte,
los factores prondsticos.

MATERIAL Y METODOS

Se ha realizado un estudio retrospecti-
vo sobre la evolucién a largo plazo en una
serie de 30 casos diagnosticados de Sindro-
me de West en el Departamento de Pe-
diatria del Hospital Nuestra Sefiora de Co-
vadonga de Oviedo.

TABLA 1.

inicio de la clinica neurolégica de 2,29
meses. Dicho tratamiento se realizd con
ACTH sintético a dosis de 0,25-0,50
mgr./dia durante un tiempo inicial de 3
semanas, distanciando posteriormente la
dosis de forma progresiva hasta su suspen-
si6n al cabo de 6 a 8 semanas. Simulti-
neamente recibieron fenobarbital a dosis
de 3 mgt./kg./dia, y benzodiacepinas (ni-
tracepdn) a 0,5 mgr./kg./dia, al menos
durante 18 meses tras suspender el ACTH.
En este trabajo recogemos la evaluacién a
largo plazo de esta serie en lo referente a:
1) Mortalidad; 2) Control de las crisis; 3)
Desarrollo psicomotor; y 4) EEG.

CARACTERISTICAS EPIDEMIOLOGICAS DE LA SERIE (n:30)

— Edad media de inicio de la clinica: 5 meses

— Edad media al diagnéstico: 7 meses 1 semana

— Sexo: 2:1 a favor de los varones
— A. familiares de epilepsia: 20 %

— Factores etioldgicos predisponentes conocidos: 15 casos

® Prenatales: 6 casos (20 %)
® Perinatales: 6 casos (20 %)
® Postnatales: 3 casos (10 %)

— Todos los casos fueron Sindrome de West secundarios.

Todos los casos presentaron en el mo-
mento del diagndstico trazado electroence-
falografico de hipsarritmia. Las caracteristi-
cas epidemioldgicas de la serie pueden
leerse en la Tabla I. Es conveniente resal-
tar el hecho de que todos los casos fueron
etiquetados como Sindrome de West se-
cundarios (etiologia conocida y/o altera-
ci6bn de la exploracion fisica, desarrollo
neuroldgico y/o métodos diagndsticos).

El tratamiento se instaurd acto seguido
del diagndstico, existiendo un retraso me-
dio en la instauracién del mismo desde el

RESULTADOS

De los 30 nifios diagnosticados y estu-
diados, s6lo se pudo comprobar la evolu-
cién en 27 ya que 3 casos no acudieron a
control tras realizar el tratamiento. El
tiempo medio de seguimiento fue de
39,75 meses, con un minimo de 0,5 meses
y un maximo de 115 meses (Fig. 1). La
edad media de los nifios en el momento
de la evaluacién fue de 47 meses, con un
minimo de 2,5 meses y un miximo de
120 meses (Fig. 2). El tiempo medio de se-
guimiento de los que permanecian vivos al
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final del mismo fue de 49,6 meses, con
un minimo de 16 meses y un maximo de
115 meses. La edad media fue de 57,55
meses. El 70 % tuvo un seguimiento en-
tre 2 y 7 afios.

Los resultados globales de la serie apa-
recen en la Fig. 3.

Niimero de casos

5 g pig I peaeesy =, |

02 12-24 24-36 3648 48-60 60-72 72-84 84-96 96-108 108-120 Meses

FG. 1. Tiempo de seguimiento de la serie expresa-
do en meses (n:27)

1. Mortalidad. De los 27 casos en
que fue posible realizar el seguimiento, 7
fueron exztus (25,9 %). La muerte ocurri6
durante el primer afio de vida en 5 de
ellos (71,42 % de los exzzus) (Tabla II).
Cuatro de estos nifios tenian una causa co-
nocida como etiologia del sindrome: tres
respondian a causa perinatal y uno a post-
natal. En los otros tres nifios no se pudo
reconocer la causa del mismo. El retraso
medio en la instauracién del tratamiento
desde el inicio de la clinica neurolégica
fue de 1,4 meses en todos ellos, mientras

que en los que continuaban vivos al final
del seguimiento fue de 2,8 meses. En cua-
tro nifios la muerte se debid directamente
a su proceso neuroldgico de base. Un nifio
suftid una sepsis, otro nifio falleci6 a causa
de una meningoencefalitis tuberculosa, y
otro a causa de una leucemia aguda linfo-
blastica intercurrente a los 5 afios y 8 me-

ses de edad.

Nimero de casos

LI e

Meses
012 12:24 24-36 3648 4860 60-72 7284 84-96 96-108 108-120 120-132

FiG. 2. Edad de los nifios al final del seguimiento
expresada en meses (n:27)

Nifios con retraso pricomotor (€2.9)]
Presencia de erisis (371.)
Fallecidos (25,9.)

Sin erisis ni retraso pricomolor

L.

FIG. 3. Resultados globales al final del seguimiento
(n:27)

2. Control de las crisis. De los 20 ni-
fios vivos al final del periodo de estudio,
diez permanecian sin crisis y otros diez
continuaban con ellas. Esto supone que el
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37 % del total de los evaluados, y el
50 % de los que permanecian con vida,
estaban sin crisis. Hay que resefiar que to-
dos los nifios, excepto tres que estaban sin
crisis, estaban recibiendo tratamiento anti-
convulsivante.

G. SOLIS Y COLS.

gena localizada en un 16bulo determinado
y lentificacién difusa del trazado. Los cin-
co nifios con EEG normal al control se en-
contraban sin crisis y, solamente dos de
ellos, evidenciaban desarrollo psicomotor
normal. El otro nifio sin crisis y con desa-

TaBLA II. MORTALIDAD DE ESTA SERIE: ETIOLOGIA, SEXO, EDAD EN EL MOMENTO
DEL EXITUS Y CAUSA DEL MISMO (n:27)
Etiologia Sexo Edad al exitus Causa del exitus

Perinatal Varon 7,5 meses P.N.B.*

Perinatal Hembra 68 meses Leucemia aguda linfoblastica

Perinatal Hembra 2,5 meses P.N.B.*

Postnatal Varén 8 meses Meningoencefalitis tuberculosa
Desconocida Hembra 8 meses Sepsis
Desconocida Varén 6,5 meses P.N.B.*
Desconocida Varén 20 meses P.N.B.*

* P.N.B. = Proceso neurolégico bisico.

3. Desarrollo psicomotor. De los 20
nifios supervivientes, 17 presentaban retra-
so en su desarrollo psicomotor (85 %) y 3
no (15 %). Estos tres nifios con desarrollo
psicomotor normal (escolaridad, sociabili-
dad y desarrollo fisico y psiquico normal)
no presentaban crisis convulsivas. Repre-
sentan el 15 % de los nifios vivos y el
11,1 % de los 27 casos seguidos. El retra-
so en la instauracién del tratamiento des-
de el inicio de su clinica neurolégica fue
de 0,916 meses de media en estos tres y
en ninguno de ellos se pudo etiquetar la
etiologia concreta del sindrome, aunque
presentaron criterios para incluirlos en el
grupo de secundarios (Tabla III).

4. EEG. Cinco de los veinte nifios
que vivian presentaban EEG sin altera-
ciones en ese momento (25 %). Los 16 ni-
flos restantes tenfan diferentes patrones
electroencefalogrificos patoldgicos, si bien
los mis frecuentes eran actividad epileptd-

rrolo psicomotor normal presentaba en su
EEG actividad irritativa temporal derecha.

DiscUSsION

El prondstico de los nifios con Sindro-
me de West sigue siendo malo como se
recoge en los estudios realizados. La mor-
talidad es elevada y el indice de recupera-
ciébn psicomotora entre los supervivientes
es muy bajo. Como datos significativos
podemos decir que, en las casuisticas revi-
sadas, la incidencia de nifios con recupera-
ci6n total en el seguimiento (desarrollo
psicomotor normal y ausencia de clinica
convulsiva) se encuentra entre un 10 y un
20 % de los casos (8, 13, 14, 17), mien-
tras que la mortalidad oscila entre el 19 y
el 25 % (13, 14, 18).

En nuestra serie, en la que todos los
casos eran Sindrome de West secundarios,
los resultados globales son muy similares a
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TABLA III.

NINOS SIN CRISIS Y CON DESARROLLO PSICOMOTOR NORMAL AL FINAL

DEL SEGUIMIENTO. CARACTERISTICAS EPIDEMIOLOGICAS Y CLINICAS

Sexo

Edad al inicio

Edad al diagnéstico

Retraso en el tratamiento
Etiologia

Crisis previas

D. psicomotor al diagndstico
TAC previo al tratamiento
Edad al final

EEG final

1 2 3
Varon Vardn Hembra
7 meses 4 meses 5,75 meses
9 meses 4,5 meses 6 meses
2 meses 0,5 meses 0,25 meses
Desconocida Desconocida Desconocida
st no no
Alterado Normal Normal
Patolégico Patolégico Patolégico
10 afios 3.5 afios 4,33 afios
Normal Normal Alterado

otras publicadas. La mortalidad fue del
25,9 % y los nifios con recuperacioén total
representaron el 11,1 % de los casos estu-

diados.

Es muy discutible la accion que el
ACTH pueda tener a largo plazo en la evo-
lucién intelectual de estos nifios. La opti-
mista idea inicial que sostenia una accién
beneficiosa indudable en el desarrollo psi-
comotor, ademas de la accién anticomi-
cial, es actualmente defendida por muy
pocos autores (2). A pesar de ello, el
ACTH sigue siendo usado con esta esperan-
za en los casos idiopdticos de buen pro-
nostico y, en algunas casuisticas, los resul-
tados parecen apoyar esta idea.

En nuestro estudio todos los casos eran
Sindrome de West secundarios por lo que
el prondstico intelectual fue muy pesimis-
ta ya desde el principio. En los resultados
finales aparecieron solamente tres casos
(11,1 %) con desarrollo psicomotor nor-
mal para su edad. De los casos restantes, 7
fueron exztus (25,9 %) y en 17 nifios exis-
tia un retraso psicomotor importante al fi-
nal del estudio (62,9 %).

Es dificil acometer el anilisis de los
Jactores pronésticos con los datos obteni-

dos en esta serie debido a sus caracteristi-
cas. El hecho de que todos los casos sean
secundarios supone, ya de inicio, un sesgo
profundo en todos los resultados. De cual-
quier forma, quizds sea &sta su caracteristi-
ca mis definida, coincidiendo en ello con
trabajos precedentes: el hallazgo de patolo-
gia grave subyacente al sindrome o el desa-
rrollo neuroldgico alterado previo al inicio
de los espasmos son los factores prondsticos
negativos mas importantes en la evolucién
de estos nifios (1, 7, 13, 14, 17, 18).

La etiologiz de los tres casos con desa-
rrollo final normal de nuestra serie se eti-
quetd como desconocida ya que ni la his-
toria clinica ni la exploracién diagnostica
descubrieron causa concreta que justificase
la aparicién del cuadro. En dos de estos
nifios tampoco existieron crisis previas al
inicio de los espasmos ni alteracién del de-
sarrollo psicomotor al diagndstico. Sin em-
bargo, en los tres el TAC craneal, previo al
tratamiento, demosttd patologia cerebral
subyacente, lo que sitvid para etiquetarlos
como Sindrome de West secundarios.

El inicio precoz de los espasmos se ha
apuntado como un factor prondstico nega-
tivo a tener en cuenta (1, 4, 8, 13, 18).
Aunque no hay un limite exacto que nos
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sefiale el mismo, se suele admitir que los
nifios que comiencen sus crisis de espas-
mos por debajo de los cuatro meses de
edad son los que tienen mayor riesgo de
peor evolucién (13). Los tres casos que en
nuestra serie evolucionaron satisfactoria-
mente iniciaron su clinica neuroldgica por
encima de esa edad, pero también hay
que decir que otros 20 lo hicieron de igual
forma y siguieron una pésima evolucion.

La duracion del periodo de tiempo en
el que el nifio presenta las crisis de espas-
mos estd, también, intimamente relacio-
nada con el prondstico mental: una larga
duracién de los espasmos se asocia siempre
a una mala evolucion intelectual (13, 18).

 La existencia de otras crisis previas al
comienzo de los espasmos es, asimismo,
un factor de mal pronéstico (1, 4, 13, 14).
De los tres casos citados con buena evolu-
cién en nuestra serie, s6lo uno las suftio y,
por el contrario, el 46 % de los nifios con
malos resultados finales las presentaba en
su historia clinica.

La presencia de hipsarritmia en el
trazado electroencefalogrifico durante el
primer afio de vida, por si misma, inde-
pendientemente de la clinica que lo acom-
pafie, tiene una importante implicacidn
prondstica de gravedad, ya que conlleva
alta incidencia de mortalidad y de altera-
ci6n intelectual asociadas en su evolucion.
FRIEDMAN y PAMPIGLIONE (9) han presen-
tado un trabajo sobre las implicaciones
pronésticas de la hipsarritmia en la que la
asocian a mortalidad del 25 % vy a retraso
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psiquico del 73 %. En cambio, dentro de
los nifios con Sindrome de West, el regis-
tro hipsarritmico inicial no parece tener
un valor prondstico singular (13, 18), a
menos que presente asimettia, focalidad u
otra alteracién debida a patologia orginica

de base.

La precocidad en la instauracion Jdel
tratamiento como factor de buen prondsti-
co, para los casos idiopiticos, ha sido de-
fendido por la mayoria de los autores,
siendo, por el contrario, muy discutida
para los casos secundarios (1, 8, 13, 18).
Aunque nuestra serie se compone sola-
mente de casos sintomaticos, si hemos po-
dido constatar diferencia entre los casos
que tuvieron buena evolucidn (retraso me-
dio en la instauracidén del tratamiento: 0,9
meses) y el resto dé la serie (2,7 meses); el
pequefio tamafio de la muestra nos hace
ser muy ctiticos con este resultado que se
opone a la opinién de la mayoria. A este
respecto hay que sefialar los Gltimos traba-
jos en relacion a la identificacién precoz
de lactantes con méiximo riesgo para sufrir
espasmos infantiles y la posibilidad de se-
guimiento intensivo e, incluso, tratamien-
to previo a la aparicidén del sindrome con
ACTH (22).

JEAVONS y BOWER (13) y MATSUMOTO
(14) sugieren, en sus series de seguimiento
a largo plazo, que no existe ninguna dife-
rencia en el prondstico entre los casos tra-
tados y los no tratados, lo que nos puede
dar una idea del largo camino que ain
queda por recotrer en cuanto al tratamien-
to de los nifios con Sindrome de West.
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PEDIATRIA SOCIAL

Intervencion del médico y ATS en la promocion de la lactancia materna

M. GUTIERREZ PENALVER e I. CAO MON

RESUMEN: Tras realizar hace un afio un estudio sobre las tasas de lactancia materna en
nuestra comunidad, en el que se evidencia la baja incidencia de la misma, hemos queri-
do comprobar la influencia que puede tener el realizar por parte del pediatra y ATS de
pediatria un programa dirigido a fomentar la duracién de la alimentacion al seno matet-
no, mediante consejo prenatal, visitas domiciliarias, contactos telefonicos, consultas am-
bulatorias, etc. Los resultados obtenidos confirman el éxito de este programa, al com-
probarse un importante aumento en las tasas de amamantamiento en los seis primeros
meses de vida con respecto al afio anterior. PALABRAS CLAVE: ALIMENTACION MATERNA.
PROMOCION DE LA SALUD.

INTERVENTION OF PHYSICIANS AND ATS IN PROMOTION OF BREAST-
FEEDING (SUMMARY): In a previous study about the frequency of breast-feeding in our
community, we observed a low incidence. We make now a programme to promote the
breast-feeding by means of prenatal advices, home visits, telephon calls and ambulatory
consultations. The obtained results confirmed the success of this programme. An impot-
tant increase of breast-feeding level was observed in comparison with precedent year

level. KEY WORDS: BREAST-FEDDING. HEALTH PROMOTION.

INTRODUCCION

La leche de mujer es el alimento que
condiciona un crecimiento idéneo ya que
cubre las necesidades nutritivas del lactan-
te al menos durante los seis primeros me-
ses de vida (1, 2, 3, 4). Asimismo se com-
prueba en numerosos estudios una dismi-
nucidén en la incidencia de enfermedades
digestivas, respiratorias y ORL (5, 6). Du-
rante varios decenios de este mismo siglo,
la férmula de leche no materna se fue in-
troduciendo como la modalidad predomi-
nante de la alimentacidén infantil, debido
a la disponibilidad de f6rmulas lac-
teas seguras y econdmicamente posibles,

Centro de Salud «Condesa». Leon.

presiones culturales y sociales complejas
que influyen en la mujer, y el fracaso de
la profesion médica en promover los be-
neficios de la alimentacién al seno (7).
Estos hechos se corroboran ante la baja
incidencia en lactancia materna obtenida
en los lactantes de nuestra comunidad
hace un afio, por lo que ante el deseo
de cambiar esta situacién comenzamos a
realizar este trabajo de promocién de
la lactancia materna por parte del Pe-
diatta y ATS de Pediattfa, compro-
bando al finalizar el mismo un importan-
te aumento en las tasas de amamanta-
miento durante los seis primeros meses

de vida.
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MATERIAL

— Cincuenta lactantes menores de seis
meses, de los cuales un 62 % eran hijos
Ginicos y un 37 % correspondian a familias
de mis de un hijo, todos ellos pertene-
cientes a una clase social media.

— Resultados de un estudio anterior
hecho hace un afio con respecto a la inci-
dencia de lactancia materna en nuestra co-
munidad.

METODO

— Consejo prenatal a las madres que
acudian a nuestra consulta. Aunque esto
solo se pudo llevar a cabo con los que ya
tenfan otros hijos a nuestro cargo.

— Visita domiciliaria del ATS de
pediatria en los primeros quince dias de
vida del nifio, con los consejos sobre los
beneficios del amamantamiento, asi como
normas para realizarlo adecuadamente
(posicion del lactante, masajes en las ma-
mas, prevencidon de grietas del pezon,
etc.) (8).

— Visita en la consulta de pediatria a
los quince dias de vida y semanalmente
durante un mes para el control de peso y
refuerzo de la lactancia materna, conti-
nuando con visitas mensuales durante el
ptimer semestre de vida.

— Advertencia a las madres que ante
cualquier duda acerca de la alimentacion
del nifio (llanto por hambre, hipogalactia,
estrés, etc.) acudan a la consulta o se pon-
gan en contacto telefénico con nosotros
para aclarar sus dudas antes de tomar la
decision de implantar biberdn por su
cuenta.

— Para el tratamiento de las crisis
transitorias de la lactancia materna se reco-
mendd amamantar de forma frecuente,
casi continuada, con ambos pechos,

aumentar el aporte alimentario y el des-
canso de la madre y ordefiar las mamas en
caso de dificultad para el vaciado (9).

— Al finalizar el programa se recogie-
ron los datos sobre el modo de alimenta-
cién de los cincuenta lactantes incluidos
en el estudio durante los seis primeros
meses de vida, separando los hijos tGnicos
de los que no lo eran y se cotejaron con
los datos obtenidos en el estudio llevado a
cabo el afio anterior.

RESULTADOS

Comparando los resultados tras la rea-
lizacién del programa con los del afio an-
terior, nos da como resultado que durante
el primer mes de vida la tasa de lactancia
materna se incrementa desde un 59,3 %
al 74 %. Esto creemos que es debido a
que durante las dos primeras semanas de
vida, como consecuencia de las crisis tran-
sitorias de la lactancia materna, las madres
que fueron apoyadas durante este petiodo
persistieron en el amamantamiento, por lo
que este aumento de la incidencia se debe
a las frecuentes visitas, tanto domiciliarias
como en consulta, de las madres.

Durante los siguientes meses de lactan-
cia también se observa un importante
aumento en la persistencia de la lactancia
materna, que se deriva sobte todo de un
buen establecimiento de la misma durante
el primer y segundo mes (Tabla I). En
nuestro estudio no hemos comprobado di-
ferencias significativas en la duracion de la
lactancia materna en hijos Gnicos o en los
pertenecientes a familias con mas de un
hijo.

Con respecto a las causas por las cuales
se abandona la lactancia materna, coinci-
dimos con otros trabajos ya publicados
(10, 11), obteniéndose el porcentaje ma-
yor durante los primeros meses en el apar-
tado de «otras causas» generalmente debi-
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das a crisis transitorias de lactancia (12) en
que las madres introducian biberdn sin
acudir a nuestra consulta, basindose en el
informe dado al alta del nifio en el centro
hospitalario, que por regla general reco-
mienda dar biberdn a los nifios si las ma-
dres notan que se quedan con hambre.
Asimismo esta informacion da lugar a que
las madres inexpertas ante el llanto del ni-
fio siempre piensen que se trata de falta
de alimento, lo que ocasiona la introduc-
cion de la lactancia artificial por cuenta
propia (Tabla II).

TABLA I.
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DISCUSION

La falta de confianza y la ignorancia
acerca de las normas de amamantamiento
a menudo hacen que las madres desteten
al nifio de forma precoz, generalmente
porque suponen que Su SUMINIStIO €s in-
suficiente. Los resultados obtenidos en es-
te trabajo vienen a corroborar que para
conseguir la persistencia en la lactancia
materna la madre debe recibir instruccio-
nes especificas por parte del pediatra y
ATS de pediatria acerca de los métodos

COMPARACION DE TASAS DE LACTANCIA MATERNA EN LOS ANOS 1986-1987

1. mes 2.° mes 3. mes 4.° mes 5.° mes 6.° mes
LACTANCIA MATERNA
1986 59,3 % 34,8 % 21,3 % 12,7 % 11 % 8 %
1987 74 % 53%,1 % 40,8 % 23,7 % 13,8 % 3 %
LACTANCIA MIXTA
1986 145 % 232% 11 % 5,8 % 1,7 % 1,8 %
1987 16 % 255 % 18,2 % 23,7 % 22,2 % 21,1 %
LACTANCIA ARTIFICIAL
1986 262 % 42 % 67,7 % 81,5% 87,3% 90,2 %
1987 10 % 21,2 % 40,9 % 2,6 % 60,5 % 75,7 %

TaBLA II.

RAZONES POR LAS QUE SE INICIA LA LACTANCIA MIXTA O ARTIFICIAL

1.¢ mes 2.° mes 3.¢ mes 4.° mes 5.° mes
CAUSAS MEDICAS 38,5 % 33,3 % 0 % 14,3 % 0 %
CAUSAS LABORALES 0 % 0 % 25 % 28,6 % 66,7 %
OTRAS 61,5 % 66,7 % 75 % 571 % 33,3 %
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normales de la alimentacién al seno, asi
como facilitarles la puesta en contacto con
el personal sanitario encargado de la salud
del nifio.

Por otra parte, hay numerosos estudios
que indican que hasta un 85 % de las
madres han decidido un método de ali-
mentacion antes del final del segundo tri-
mestre del embarazo, por lo que creemos
esencial comenzar nuestra labor de promo-
cién de la lactancia materna en esta época

(13).

Es importante que el personal que
atienda a las madres durante su estancia
en el hospital tome conciencia del proble-
ma ya que, la alimentacién complementa-
ria en el hospital y las instrucciones para
la alimentacion del nifio dadas en el mis-
mo, tienen gran influencia en el éxito o

no de la lactancia materna (7, 14, 15, 16).
El amamantamiento eficaz se podtia fo-
mentar teniendo a la madre y al nifio jun-
tos en el hospital, evitando la alimenta-
cion complementaria si no hay necesidad,
no dando normas escritas en las que se re-
comienda complementacién de la lactancia
materna sin previa consulta con el pedia-
tra, no permitiendo el suministro de
muestras gratuitas de férmulas licteas en
los hospitales y ofreciendo un mayor apo-
yo e instruccién a las madres.

Finalmente, a pesar de todos los es-
fuerzos necesarios para llevar a cabo una
promocién de la lactancia materna, mu-
chos profesionales de la salud, se han per-
catado de que el buen manejo de la ali-
mentacion al seno materno puede ser uno
de los aspectos mas gratificantes del cuida-
do de los nifios y de las madres (7).
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PAUTAS DIAGNOSTICAS Y TERAPEUTICAS

Pauta diagnostico-terapéutica ante la ingestion de un caustico

M. Aronso FraNcH, C. CALVO ROMERO, M. DEL REAL
M. D. MARTIN MELERO, J. M. MARUGAN y S. ALBEROLA

INTRODUCCION

La ingestién de un ciustico es un acci-
dente relativamente frecuente en la infan-
cia. En la mayoria de las ocasiones acuden
a un Servicio de Urgencias donde el crite-
rio personal juega un papel decisivo en la
conducta a seguir, ya que la imprecisién
de los datos referentes al producto, canti-
dad realmente ingerida y posibilidad de
lesidn esofigica son vatiablemente inter-
pretados en cada caso. A ello contribuye
la falta de un criterio undnime en el ma-
nejo terapéutico de la esofagitis cdustica.

El establecer un protocolo diagndsti-
co-terapéutico ofrece dificultades funda-
mentalmente por la falta de trabajos
suficientemente amplios, randomizados y
adecuadamente evaluados para sacar con-
clusiones. Muchas de las conductas aconse-
jadas estin tomadas de la experiencia
aportada en adultos; légicamente no deve-
tia extrapolarse a la infancia, ya que en el
adulto la ingestién de cdusticos es mayoti-
tariamente suicida, mientras que en el ni-
fio es accidental y, por tanto, las conse-
cuencias son de gravedad distinta.

Desde la utilizacidén de la endoscopia
en el diagnostico y catalogacién de las le-
siones, los puntos controvertidos han dis-
minuido, al ser posible establecer, con cri-
terios mis adecuados, el efecto protector
de las medidas terapéuticas encaminadas a

.

evitar la estenosis esofigica, principal pro-
blema en la ingestién de un ciustico.

CONDUCTA DIAGNOSTICA

1.°  Identificacion del producto inge-
rdo

Los ciusticos mis frecuentemente inge-
ridos pot los nifios son los productos do-
mésticos a su alcance. Como sefiala ROTH-
STEIN, «cuanto mayor es la higiene y lim-
pieza del hogar, tanto mayot es el riesgo
para el eséfago».

En muchas ocasiones el Pediatra ignora
la composicion exacta del producto. Esto
puede subsanarse mediante una consulta
telefonica al Centro de Toxicologia de Ma-
drid cuyo teléfono 91/(2620420 6
5219327) debe estar siempre a la vista en
un Servicio de Urgencias.

En nuestra experiencia, y en la de la
mayoria de los autores, tanto nacionales
como extranjeros, el producto mis fre-
cuentemente ingerido es la lejia, seguida
de detergentes, blanqueantes, amoniaco,
sosa caustica, etc. Es decir, fundamental-
mente 4lcalis fuertes.

Los dlcalis, por adherirse mejor a las
mucosas son més penetrantes que los dci-
dos. Ademis provocan necrosis por licue-
faccién, con lo que la destruccién ripida
del epitelio favorece la posible perfora-
cién. Por el contrario los 4cidos, al necto-

Departamento de Pediatria. Hospital Universitario. Valladolid.
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sar el tejido por coagulacién, limitan en
cierto modo su poder de penetracion.

2.°  Precision de los datos referentes a
la ingesta

Es quizds el aspecto mis dificil de es-
tablecer y que exige un criterio mis perso-
nal, debiendo relizarse de forma concien-
zuda ya que sobre €l asienta la conducta
diagnoéstico-terapéutica a seguir. Se
concretara al maximo la situacién en que
se produjo el accidente, el tiempo que el
nifio estuvo sin vigilancia, la cantidad del
producto que habia y que queda en el en-
vase, los sintomas acompafiantes, etc. En
muchas ocasiones es dificil averiguar si el
paciente realmente ingirid el producto o
simplemente jugd con €l y/o manchd sus
ropas, y mas ain si lo degluti6 y la’ canti-
dad exacta.

En nuestra experiencia, la mixima in-

cidencia ocurre en nifios menores de 3
afios y el movil principal es la curiosidad.

Por ello lo habitual es que la ingesta sea

minima. Sin embargo, cuando ocurre en
mayores de 5 afios, la causa suele ser una
confusién, y por tanto las consecuencias
son, de ordinario, mis graves.

La afectacién orofaringea no significa
obligatoriamente lesién esofagica, ya que
precisamente el dolor provocado puede
originar su rechazo sin deglutir. Por el
contrario, cuando la boca estd respetada,
tampoco podemos inferir que el esdfago lo
estard. En un estudio multicéntrico referi-
do por WASSERMAN entre el 1-10 % de
701 nifios con ingesta de ciustico presen-
taron esofagitis sin lesion orofaringea.

Tampoco la sintomatologia aporta da-
tos fidedignos de la posible afectacion eso-
fagica y asi, aunque los vomitos, disfagia y
sialorrea son sugerentes de que exista, no
siempre es asi. Analizando 2 amplias se-
ries de la literatura, la frecuencia de ha-
llazgos positivos en la endoscopia —indi-

cada por la historia clinica— fue del 18 %
y, cuando ésta se realizd en base a la his-
toria mas los datos aportados por la clini-
ca, del 19 %. De ello parece desprenderse
que la clinica no tiene excesivo valor en
este punto. Por tanto es la impresion del
Pediatra en cuanto a la posible deglucion,
y capacidad corrosiva del producto la que
decidira si el nifio es dado de alta o, por
el contrario, se le somete a un protocolo
diagndstico.

3.°  Diagnéstico y catalogacion de las
lesiones

Existe unanimidad de criterio de que,
cuando la sospecha de ingesta de un cius-
tico estd justificada, debe realizarse una
fibroendoscopia esdfago-gastroduodenal
para concretar si existen o no lesiones y
tratar de catalogarlas. De acuerdo con los
hallazgos se establecerin las medidas tera-
péuticas para disminuir el riesgo de perfo-
racidn y prevenir la estenosis esofigica.

Gracias a la endoscopia se ha podido
establecer con rigor el valor o la ineficacia
de ciertas medidas utilizadas hasta hace
unos afios de forma empirica en la preven-
cién de complicaciones a largo plazo. Sin
embargo, sigue sin resolverse el problema
de la identificacion de los pacientes que
requeriran dicha exploracién.

Concretandonos a la lejia, el ciustico
mis frencuentemente ingerido, las opi-
niones son contradictorias. Para unos auto-
res este producto, especialmente en la for-
ma no concentrada, es incapaz de produ-
cir estenosis. Como ha demostrado experi-
mentalmente YARRINGTON, para que pro-
voque esofagitis deben ingerirse grandes
voldmenes o durante un tiempo superior a
10 minutos. Otros trabajos publicados evi-
dencian que la lejia s puede provocar eso-
fagitis aunque, como sefiala GUTIERREZ
SAN ROMAN es posible que se trate de un
error de traduccidon de «lye» por lejia,
cuando en realidad significa blanqueante
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(lejia = bleach). En todo caso no hay que
olvidar que el efecto cdustico esti en rela-
cidn con el pH, y que éste desciende rapi-
damente tras la apertura del envase. En
nuestra experiencia hasta un 31 % de los
pacientes que ingirieron lejia presentaban
grados menores de esofagitis. Lo que pare-
ce mis evidente es que, al ser superfi-
ciales, no evolucionan hacia estenosis o
perforacién.

Existe casi unanimidad sobre el mo-
mento oportuno de realizacién de la en-
doscopia. La mayoria de los autores sefia-
lan que no debe llevarse a cabo antes de
las 12-24 horas para evitar el vomito y las
manifestaciones respiratorias, y para dar
tiempo a que las lesiones se cubran de
fibrina, haciéndose mas facilmente identi-
ficables. Tampoco debe demorarse mis de
24-48 horas ya que, a partir del 3.°-4.°
dia, se produce el desprendimiento de las
escaras, con aumento del peligro de perfo-
racién.

Los hallazgos son clasificados en: nor-
malidad o afectacidn esofagica y/o gistri-
ca. Estas, a su vez, en lesiones de I grado
(edema o eritema), II grado (ulceracién
blanquecina superficial, limitada a la mu-
cosa) y IIT grado (ulceracién profunda con
pérdida de epitelio y evidencia de tejido
de granulacién). Algunos autores afiaden
un IV grado cuando existen zonas extensas
de gangrena alternando con zonas de
necrosis y pérdida de partes blandas. Las
esofagitis profundas y de localizaci6én cit-
cular son las que habitualmente evolu-
cionan hacia la estenosis.

ESQUEMA TERAPEUTICO

La neutralizacion del ciustico es un
proceder contraindicado por vatios moti-
vos. El principal es que cuando el nifio
acude a Urgencias la lesion estd ya estable-
cida y podtia incrementarse por la admi-
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nistracién de un dlcali o un 4cido aunque
sean débiles. En ocasiones puede producit
reacciones exotérmicas que aumentan el
dafio tisular. En todo caso podtian admi-
nistrarse de forma inmediata leche o agua
en pequefias cantidades para rebajar el
producto sin provocar vomitos.

Tras la sospecha clinica, y hasta la re-
alizacion de la endoscopia, el paciente de-
be ser hospitalizado para asegurar una
adecuada ventilacién (si se produjera ede-
ma laringo-traqueal) y una estabilizacion
cardiovascular (si se produjera la perfora-
cién). Logicamente se suprimird la alimen-
taci6én oral.

El tratamiento estd basado en los
hallazgos endoscopicos. En ausencia de le-
siones o con esofagitis grado I el enfermo
puede ser dado de alta. En este Gltimo ca-
so se recomendari dieta blanda 7-10 dias
y eventualmente la administracién de alca-
linos.

Las controversias surgen con las medi-
das terapéuticas en las esofagitis grado II
y III, en las que el esquema clisico de
HALLER, basado en un tratamiento médico
con corticoides y antibidticos y supresidon
de la alimentacién oral, a la luz de los
nuevos estudios seguidos con endoscopia
no parece estar justificado en todos los
€asos.

Los corticoides se han utilizado para
prevenir la esofagitis, especialmente desde
que estudios experimentales demostraron
que eran capaces de inhibir la prolifera-
cién de fibroblastos tras la causticacién. La
mayotia de los autores los utilizan de for-
ma sistemndtica, aunque no estd precisada
la dosis 6ptima y el tiempo de manteni-
miento. Faltan ademis estudios controla-
dos a doble ciego y randomizados que
demuestren su utilidad. Tienen su indica-
cién precisa en los casos de estridor y ede-
ma laringeo y quizds administrados pre-
cozmente eviten la aparicién de estenosis
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a dosis habitual de 2 mg./kg./dia de me-
tilprednisolona durante 3 semanas. Sin
embargo parecen favorecer la perforacion e
infecciébn en las esofagitis graves, y estan
contraindicados en las lesiones gistricas.

Los antibioticos se emplean también
de forma sistemitica para prevenir la in-
feccion en las esofagitis graves con riesgo
de perforacién. Asimismo en todas las eso-
fagitis, especialmente cuando se asocian
corticoides, ya que la infeccién favorece la
mala evolucion y la estenosis. Sin embar-
go, no estd bien precisado el tipo de anti-
bidtico (que deberia incluir los gérmenes
habituales de la boca), ni el tiempo de
mantenimiento. Tampoco hay estudios
prospectivos que comparen la evolucion, a
igualdad de lesi6n, con o sin antibid-
ticos.

Los antidcidos y alcalinos se utilizan
para evitar o neutralizar la produccion aci-
da gistrica. De esta forma se evita la ac-
cién del jugo gistrico sobre el eséfago, ya
que cuando existe una causticacién
pueden producirse alteraciones motoras
que disminuyen la capacidad de aclara-
miento esofagico. Parecen ser de gran uti-
lidad y se emplean a las dosis habituales
durante las 4 a 8 primeras semanas.

En cuanto a la alzmentacion, es obvio
que debe ser suprimida hasta conocer el
alcance de la causticacién. Si la esofagitis
es leve, bastard posteriormente con una
dieta blanda durante 7-10 dias. La misma
pauta podtia seguirse con la esofagitis gra-
do II, ya que habitualmente no evolu-
cionan mal. Sin embargo en las esofagitis
graves (y para algunos autores también en
la de II grado) debe suprimirse la alimen-
tacidon oral. Se sustituye por alimentacion
parenteral, y dada la complejidad de la
misma y el hecho de que la ausencia de
nutrientes en la luz retrasa la normaliza-
cién de la mucosa, en la actualidad se pre-
fiere la alimentacidon por sonda nasogastri-
ca o directamente por sonda de gastrosto-

mia, hasta la curacién endoscépica de las
lesiones.

El sondaje nasogistrico es un proceder
relativamente nuevo en la prevencion de
la estenosis esofdgica, que evidencia una
serie de ventajas. Por un lado, el paso de
la sonda de silastic a través del eséfago da-
fiado no ha evidenciado ser peligroso. Fa-
vorece la vigilancia de la hemorragia, se
suprime la necesidad de nutricidn parente-
ral, e incluso podri utilizarse como guia si
hubiera necesidad de dilataciones poste-
riores. CADRANEL aconseja su instauracién
precoz, administrando la alimentacién a
través de ella, pasando posteriormente a
dieta oral, sin retirarla, con lo que se ejer-
ce a través de la misma un efecto de dila-
tacion. La sonda se debe mantener de 3-6
semanas, dependiendo de la extension y
gravedad de las lesiones. WIBURG, en un
estudio prospectivo, ha comparado la evo-
lucién de idénticas lesiones endoscopicas
tratadas con antibibticos y corticoides, y
con sondaje nasogastrico pero sin aquéllos.
Los resultados han evidenciado ser total-
mente superponibles.

CONTROLES POSTERIORES

Si la endoscopia es negativa, e incluso
en las esofagitis leves, no es obligado nin-
gin control postetior, ya que la evolucién
hacia la curacién es la regla.

En las esofagitis de II grado es excep-
cional la estenosis. Solamente lesiones cir-
culates y profundas son las que evolu-
cionan en tal sentido. En casos dudosos
podtia seguirse el mismo protocolo que en
las esofagitis III.

En las esofagitis de grados III y IV, los
controles deben ser rigurosos ya que el
riesgo es maximo. En las primeras 24-72
horas puede surgir la perforacién; de ahi
la necesidad de que el nifio permanezca
hospitalizado. Entre la 3.* y 4.* semana
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comenzard la vigilancia (y eventual trata-
miento) de la estenosis. No se retirari la
sonda hasta que el control endoscopico sea
normal. La vigilancia de la posible esteno-
sis se extenderd a todo el primer afio tras
estas esofagitis graves.

Las dilataciones de una estenosis deben
comenzar precozmente, en cuyo caso la
efectividad serd mayor. Se realizard bajo
anestesia general y con el paso de bujfas
de calibre progresivamente creciente, en
sesiones separadas por 7-10 dias, hasta
conseguir un tamafio adecuado a la edad.

Finalmente, la necesidad de una esofa-
goplastia es excepcional. Estard indicada
ante el fracaso de las anteriores medidas.
La exéresis del esdfago estenosado con in-
terposicion de una plastia de colon se rea-
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liza no s6lo por las alteraciones funciona-
les, sino también por el riesgo que el es-
fago caustificado tiene de desarrollar a lar-
go plazo un carcinoma espinocelular.

Otra complicacién que no debe olvi-
datse es la posible aparicién de un reflujo
gastro-esofdgico. En efecto, las caustica-
ciones profundas producen alteraciones
motoras responsables de un posterior acla-
ramiento deficiente. A ello puede afiadirse
un cierto acortamiento por la cicatrizacion.
Se establece asi un nuevo riesgo de esofa-
gitis sobreafiadida que deberd valorarse
mediante pH-metria y manometrfa, para
instaurar el adecuado tratamiento.

En la Tabla I se recoge sucintamente
este esquema diagndstico terapéutico.

TaBLA 1. TERAPEUTICA EN LA CAUSTICACION ESOFAGICA
GRADO LESIONAL
ESOFAGITIS 1 ESOFAGITIS 1I ESOFAGITIS III ESOFAGITIS IV
ALIMENTACION Suero VV 24 Suero 24 horas Dieta absoluta Dieta absoluta
horas Blanda 7-10 dfas Parenteral o Pasenteral o
Blanda 7-10 dias sonda 1-4 sonda 1-4 o mis
semanas semanas
HOSPITALIZACION Hasta endoscopia Hasta endoscopia + 3 semanas Mis de 3
semanas
CORTICOIDES NO SI SI NO
con reservas
ANTIBIOTICOS NO SI SI SI
ANTIACIDOS SI SI SI SI
ENDOSCcOPIA No, tras inicial A las 1-2 sem. A las 1-2 sem. A las 1-2 sem.
RADIOGRAFIA NO quizi no A las 3 semanas A las 3 semanas
y hasta los 12
meses
MANOMETRIA/pHm. NO NO SI SI
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Orientacion diagnostica de la poliuria-polidipsia

M. GARCIA FUENTES, J. L. ALVAREZ-GRANDA y M. J. LOZANO

Se define poliuria como la excesiva
emisién de orina, denominindose polidip-
sia a la ingesta exagerada de liquidos. El
sistema de osmorreceptores hipotalamicos-
ADH hipofisaria y la accidon de esta hormo-
na sobre las células del tibulo colector re-
nal, posibilita la existencia de un balance
entre la ingestidn de agua y la diutesis, lo
que permite el mantenimiento de una os-
molaridad plasmitica estable.

La poliuria debe diferenciarse de la po-
laquiuria (micciones frecuentes), nicturia
(miccién voluntaria durante la noche) vy
enuresis (emision involuntaria de orina en
edades en las que normalmente existe
control de esfinteres). Estas situaciones
pueden presentarse en un nifio con poliu-
ria pero habitualmente obedecen a otras
causas.

No es facil de establecer el volumen de
diuresis por encima del cual se considera
que un nifio presenta poliuria. Hay que
tenet en cuenta que el volumen diario de
orina varia segiin la edad. La ingesta de
agua y la excrecion de orina en relacion al
peso corporal, disminuye a medida que el
nifio crece y va madurando la funcién re-
nal y la capacidad de concentrar la carga
renal de solutos. A excepcion de la prime-
ra semana de vida en la que el nifio pre-
senta una diuresis escasa, el volumen de
orina en un lactante de pocos meses alcan-
za los 100 ml/kg./dfa. Posteriormente la

diuresis diaria disminuye en proporcién al
peso de forma progresiva (500 ml. al afio
de vida, 700 ml. a los cinco afios, 1 litro a
los ocho afios y 1,5 litros a los 15 afios).
La ingesta de liquidos puede modificarse
ampliamente variando con ello a través de
la regulacién de la hormona antidiurética,
la excrecién de orina.

Teniendo en cuenta todos los factores
anteriores, convencionalmente se habla de
poliuria cuando la diuresis diaria sobrepa-
sa un litro en el preescolar, dos en el esco-
lar y tres litros en el adolescente. Estas ci-
fras s6lo son orientativas ya que un nifio
puede no alcanzar estos volimenes de
diuresis y no obstante padecer un defecto
de concentracidn urinaria.

CAUSAS DE POLIURIA

En esquema podemos clasificar las po-
liurias en extrarrenales y renales (Tabla I).
Un nifio puede presentar poliuria por el
simple hecho de ingerir excesivos liquidos
como consecuencia de habitos dietéticos
erroneos instaurados durante la primera
infancia, o por alteracién psicdgena en ni-
fios mayores (potomania). Puede asimismo
existir poliuria de causa extrarrenal como
consecuencia de un defecto en la produc-
cién de ADH, idiopatico o secundario. La
sobrecarga osmolar renal que se produce
en la diabetes, condiciona una poliuria
por diuresis osmdtica.

Departamento de Pediatria. Hospital Nacional Marqués de Valdecilla. Facultad de Medicina. Santander.
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En los casos de poliuria renal existe
una incapacidad para conseguir una not-
mal concentracién urinaria, bien por falta
de respuesta renal a la ADH o por altera-
ciones funcionales o anatémicas que impi-
dan el establecimiento y mantenimiento
de una adecuada concentracién de solutos
en la médula renal. En este grupo de cau-
sas la diabetes insipida nefrogénica (enfet-
medad hereditaria ligada al cromosoma X)
es la que, en su forma completa, presenta

TABLA 1.

M. GARCIA FUENTES Y COLS.

un defecto de concetracidn mas marcado,
manifestandose precozmente en el lactante
con un cuadro de deshidratacién hiperna-
trémica. El diagnostico precoz de esa en-
fermedad es muy importante ya que los
repetidos episodios de deshidratacién pue-
den producir dafio cerebral permanente y
retraso mental. Alteraciones metabdlicas
como la hipokaliemia y la hipercalcemia
cronicas producen poliuria por interferen-
cia con la respuesta renal a la ADH.

CAUSAS DE POLIURIA

EXTRARRENALES

e Excesiva ingesta de liquidos

Diabetes insipida central

Idiopatica
— Postraumitica

Neoplasia (craneofaringioma, histiocitosis X)
Secuela de meningoencefalitis

e Incremento de la carga osmética renal

— Diabetes mellitus
— Infusién i.v. de manitol

RENALES

e Disminucién de la capacidad renal de respuesta al ADH

— Diabetes insipida nefrogénica hereditaria

— Hipokaliemia

— Hipercalcemia

Uropatia obstructiva

Sindrome de Fanconi.

Insuficiencia renal crénica

Reduccién de la concentracién de solutos en la médula renal

Enfermedad medular quistica y nefronoptisis
Pielonefritis cronica, nefropatia de reflujo
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DIAGNOSTICO

En la anamnesis de un nifio con poliu-
ria no siempte se puede recoger el dato de
diuresis excesiva, debiendo pensar en esta
posibilidad ante situaciones de polidipsia,
nicturia, episodios de fiebre inexplicados y
cuadros de deshidratacion hipernatrémica.
Los antecedentes familiares son fundamen-
tales, ya que como hemos visto anterior-
mente, existen enfermedades hereditarias
que son causa de poliuria. El antecedente
de una meningoencefalitis, hidrocefalia o
traumatismo craneal puede ser la causa de
un defecto adquirido de la sectecion de
ADH. La existencia de un retraso estatural
o de un raquitismo florido en un nifio con
poliuria nos debe hacer pensar en
tubulopatias complejas como el Sindrome
de Fanconi. Una historia de infecciones
urinarias debe de orientarnos a la posibili-
dad de una uropatia malformativa.

Los examenes complementarios deben
realizarse en funcidén de la sospecha diag-
nostica obtenida de la historia clinica,
siendo conveniente en cualquier caso prac-
ticar una analitica sanguinea (osmolaridad,
iones, gasometria, urea, calcio y fosforo),

TaBLA II.
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urinaria (densidad*, osmolaridad, iones,
glucosa, sedimento y urocultivo) y una
ecografia abdominal. Con la prictica de
estos exidmenes complementarios estamos
investigando la posibilidad de una hidro-
nefrosis, malformacién renal, tubulopatias
que cursan con alteraciones del ionograma
y equilibrio 4cido-base, hipercalcemia,
diabetes mellitus e insuficiencia renal.

El anilisis de las osmolaridades en
sangre y orina realizadas de forma simul-
tanea son de gran utilidad para valorar un
posible déficit de concentracién urinaria.
Una osmolaridad urinaria baja con una os-
molaridad plasmatica superior a 295
mOsm/kg. debe hacernos pensar en un
grave defecto de concentracién, tratindose
probablemente de un déficit de secrecion
de ADH o de una diabetes insipida nefro-
génica. En el caso de una poliuria secun-
daria 2 una ingesta excesiva de liquidos la
osmolaridad plasmatica serd infetior a 285
mOsm/dg. Si la osmolaridad plasmatica
se encuentra entre 285-295 mOsm/kg.,
debe practicarse un test de deprivacién hi-
drica que siempre se realizard con el nifio
hospitalizado (Tabla II). Puede también
explorarse la capacidad de concentracion

TEST DE DEPRIVACION HIDRICA

1. Nifio hospitalizado (vigilancia de estado de hidratacién).

2. Peso cada tres horas (suspender test si el peso disminuye en un 3 % o mis).

3. Osmolaridad urinatia en todas las micciones (suspender test si la osmolaridad urinaria sobre-
pasa los 850 mOsm/kg., considerando en este caso que el nifio presenta una capacidad de

concentracién normal).

4. Osmolaridad plasmitica al menos cada nueve horas y al finalizar la prueba (suspender test si
la osmolaridad plasmitica supera los 290 mOsm/kg.

Existe una correlacién entre la densidad y osmolaridad urinaria siempre que la orina no contenga glu-

cosa o proteinas.
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urinaria mediante la valoracién de la res-
puesta renal a la infusién intravenosa de
una solucién de manitol, no precisindose
para la realizacidon de esta prueba la hospi-
talizaciéon del nifio (Fig. 1). En la Tabla
III, se muestra el diagndstico diferencial de
las principales causas de poliuria. Los nifios
con poliuria secundaria a polidipsia pre-
sentan una capacidad de concentracién uri-
naria normal. En los pacientes en los que
no se logre demostrar esta normal capaci-
dad de concentracién, la instilacién intra-
nasal de desmopresina (MinurinR DDAVP) a
la dosis de 20 pgr/m? o la inyeccién sub-
cutdnea de lisina-vasopresina (Pitresin Ta-
natoR) a la dosis de 5 U.I./m?, servirin pa-
ra diferenciar los casos de diabetes insipida
central de las situaciones de incapacidad
renal de respuesta a la ADH. La determina-
cion de niveles plasmaticos de hormona
antidiurética son también de utilidad en
este diagnostico diferencial, encontrin-
dose disminuidos en la diabetes insipi-

TABLA III.

M. GARCIA FUENTES Y COLS.

T.H,0

ml / 100 F.G.

v onon

Vm / 100 F.G.

RG. 1. Prueba de manitol: Infusion de manitol al
10 % y C/Na al 45 % durante una hora. E/ manitol
estimula la secrecion de ADH produciendo aclara-
miento de agua libre negativo (T,H,O y provocando
asimismo diuresis osmotica. En los individuos norma-
les los puntos que correlacionan el T.H,O y el volu-
men minuto se sitiian en el Grea sombreada.

da central y elevados en la nefrogénica
(Tabla III).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE LA POLIURIA

POLIDIPSIA DIABETES INS. DIABETES INS.
PSICOGENA CENTRAL NEFROGENICA
Capacidad de concentracién urinaria
— Deprivacion hidrica Normal Anormal Anormal
— DDAVP Normal Normal Anormal
ADH plasmatica Normal o | | t
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CASO RADIOLOGICO

Discitis Inespecifica

C. CaNGa GONZzZALEZ, C. CELORIO PEINADO, M. RODRIGUEZ SUAREZ,
F. GARCiA ARriAS, J. B. GARcIiA HERNANDEZ y M. ORENSE COLLADO

Paciente hembra de 4 afios de edad,
que desde hace un mes presenta un cua-
dro de fiebre, dolor en cadera y pierna de-
recha asi como impotencia funcional de

FG. 1.

Radiografia simple centrada a nivel de la

columna lumbar, en proyeccion lateral, en la que se

observa una disminucion del espacio interversebral

L-2 L-3 asi como una irregularidad de los bordes de
los cuerpos vertebrales adyacentes al disco.

la misma. Se le realizan radiografias
simples, siendo demostrativos los hallazgos
observados en la radiografia lateral a nivel
de la columna lumbar (Fig. 1).

DIAGNOSTICO: Discitis Inespecifica
DiscusION

Para el diagnéstico de Discitis
Inespecifica es necesario que se cumplan
tres criterios: La existencia de un estre-
chamiento del espacio intervertebral de
manera inequivoca en una serie de radio-
grafias, la negatividad del test de la tu-
berculina, y la no existencia de otra en-
fermedad que pudiera explicar estos sin-
tomas (4).

El origen de la enfermedad puede ser
tanto vitico como bacteriano y probable-
mente la infeccidn en el hueso se produz-
ca por diseminacién hematdgena (3).

La Discitis Inespecifica clinicamente
cursa con episodios de fiebre y de dolor en
cadera y pierna que a veces se extiende a
la espalda (2).

En el diagnéstico de esta entidad, el
Scan 8seo suele ser positivo antes que las
radiografias, aproximadamente a los 7-14
dias del comienzo de los sintomas. Es pre-

Servicio de Radiologia (Seccibn de Radiologia Pedidtrica). Hospital Covadonga. Oviedo (Jefe de Servicio:

José Luis Gomez Martinez).
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ferible utilizar el Tc 99 difosfonato que el
Ga 67, debiendo interpretarse a las 3-4
horas de la inyeccion (2).

Las radiografias no se hacen positivas
hasta la 3.2-8.2 semana después de la apa-
ricion de los sintomas; sin embargo cam-
bios tempranos en la afectacién del disco,
pueden evidenciarse si se realizan
radiografias seriadas cada una o dos sema-
nas. La columna lumbar es la porcién que

con mayor frecuencia se afecta, en la que
se puede observar junto a la alteracién dis-
cal, erosiones de los cuerpos vertebrales
vecinos (1).

El tratamiento consiste en reposo con
inmovilizacién y antibidticos. La curacion
clinica se obtiene en un periodo de 2 a 4
meses desde el comienzo de los sintomas,
aunque las alteraciones radiolégicas per-
manecen mis tiempo.
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CASOS CLINICOS

Aracnodactilia contractural congénita (Sindrome Beals-Hecht)

F. J. LoPEZ AVILA y J. SANTOS BORBUJO

RESUMEN: Los autores aportan un caso de Aracnodactilia Contractural Congénita en una
lactante de 4 meses. Presentaba aracnodactilia, pabellones auriculares dismérficos y
contracturas articulares miltiples, asociados a epilepsia. PALABRAS CLAVE: ARACNODACTI-

LIA. CONTRACTURA. EPILEPSIA.

CONGENITAL CONTRACTURAL ARACHNODACTYLY (SUMMARY): The authors re-
port a case of a four months old child with Congenital Contractural Arachnodactyly.
She showed arachnodactyly, distorted external ears and multiple joint contractures, asso-
ciated with epilepsy. KEY WORDS: ARACHNODACTYLY. CONTRACTURE. EPILEPSY.

INTRODUCCION

La aracnodactilia contractural congénita
o contracturas congénitas con aracnodactilia
(cca), delimitada en 1971 por BEALS y
HECHT (1), se caracteriza por contracturas
articulares maltiples, aracnodactilia, doli-
costenomelia, cifoescoliosis y anomalias del
pabellon auricular. Es una rara altetacién
congénita del tejido conectivo, diagnosti-
cable en el recién nacido, de caricter fami-
liar, que se transmite de un modo autosé-
mico dominante, y presenta una serie de
caracteristicas que la diferencian del Sin-
drome de Marfan (1, 2, 3, 4).

CASO CLINICO

Lactante hembra de 4 meses de edad,
que ingresa en el Servicio de Lactantes de
nuestro Departamento por presentar gas-
troenteritis aguda. Es la tercera de 3 her-
manos de padres sanos y no consangui-

neos. Procede de embarazo a término, en
el cual no hubo mas incidencias que ane-
mia hipocroma tratada con hietro. Rotura
artificial de membranas con liquido am-
niético claro. Parto con periodo de dilata-
cién prolongado y presentacién cefilica.
Apgar 8/9/10. Peso al nacimiento: 3,500
kg. Desatrollo psicomotor normal para su
edad. Entre sus antecedentes patolégicos
recogemos, a los 3 meses, la existencia de
2 episodios tonicos generalizados, de breve
duracién, acompafiados de palidez, y no
seguidos de periodo postcritico.

Al ingreso, destacan los siguientes da-
tos en su exploracion. escasa movilidad es-
pontinea, actitud postural de miembros
superiores ¢ inferiores en flexién, y dedos
de manos y pies muy largos. Facies con
pabellones auriculares dismdtficos, paladar
ojival y mamilas separadas. Limitacién a la
extension de ambos codos, caderas y me-
nos en rodillas. Escaso trofismo muscular
con hipotonia de tronco. Durante su in-
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ternamiento presentd otras 2 crisis tdnicas
generalizadas, de aproximadamente dos
minutos de duracion.

Se realizaron los siguientes exzmenes
complementarios: hemograma, urea, glu-
cemia, ionograma sérico, calcemia, fosfate-
mia, CPK, y sistemitico y sedimento de
orina normales, con discreto aumento de
fosfatasas alcalinas y 1DH. Coprocultivo:
Salmonella del grupo D. Exploracién oftal-
moldgica normal. RX de crineo, tbrax y
caderas normales. Cariotipo normal feme-
nino. EEG: notable asimetria interthemisfé-
rica con actividad irritativa epileptdgena a
nivel de hemisferio izquierdo. Ecografia
cerebral transfontanelar: discreta asimetria
interventricular a expensas de dilatacion
del asta frontal izquierda. Se inicid trata-
miento con 4cido valproico.

DISCUSION

El sindrome ccCA se identific6 en 1971
por BEALS y HECHT (1); posteriormente
(5) obsetvaron que algunos casos etiqueta-
dos como Sindrome de Marfan, presenta-
ban caracteristicas clinicas similares, pu-
diendo considerarse que MARFAN fue real-
mente el que definidé por primera vez el
Sindrome ccA, en 1896, en una paciente
con la denominacion de «dolicostenome-
lia» (6), la cual desarrolld posteriormente
una escoliosis. En 1983, MEINECKE y cols.
(7) recogen 33 pacientes de toda la litera-
tura, y en 1985 se aportan las 3 primeras
observaciones descritas en Espafia (8, 9).

El diagndstico es eminentemente
clinico. Existen contracturas congénitas en
flexion de las grandes articulaciones
(94 %), fundamentalmente de codos y ro-
dillas, afectindose también hombros, ca-
deras y tobillos, ademias de la limitacién
de los movimientos de pronosupinacion.
Las contracturas articulares suelen remitir
de forma espontinea (94 %), dificultando

el diagnostico en individuos adultos, sal-
vo cuando existen casos familiares. Otros
signos caractetisticos son la dolicosteno-
melia y aracnodactilia (83 %), a expensas
principalmente de falanges proximales,
que se acompafla ocasionalmente de con-
tracturas en flexion de las articulaciones
interfalangicas proximales (campodactilia).
La articulacién de la mufieca no se afecta
regularmente, aunque puede presentar
hiperlaxitud (10, 11) o limitacién de la
movilidad (1, 12). Las anomalias de los
pabellones auriculares (96 %) son tipicas
(Figura 1), habiéndose descrito antihélix
prominente y arrugado con hélix plano y
liso, o una hendidura caracteristica a ni-
vel del antihélix, ademis de pedinculos
o apéndices en la base del hélix e
implantacién baja de los pabellones auri-
culares. Las alteraciones craneofaciales no
son caracteristicas: dolicocefalia, frente
prominente, boca pequefia, retrognatia,
discreta limitacion de la movilidad de la
articulacién temporomandibular y paladar
ojival. En el térax se han descrito defor-
midades en forma de pectus excavatum o
carinatum. La cifoscoliosis (46 %), de
aparicién tardia y de cardcter progresivo,
representa una de las manifestaciones
tipicas del sindrome. En ocasiones existe
un retraso de la deambulacion.

Los hallazgos radioldgicos mis frecuen-
tes son: disminucidon de la densidad dsea,
aumento de la longitud de los huesos lar-
gos y de las falanges proximales de manos
y pies, y cifoscoliosis de aparicién tardia.
Se han sefialado también incurvacion late-
ral de los huesos largos y edad 6sea acele-
rada (13, 14).

Se ha descrito asociacién con altera-
ciones cardiovasculares (10 %) como insu-
ficiencia cardiaca severa, secundaria a pro-
lapso de las valvulas mitral y tricaspide, y
necrosis quistica media de la aorta (11,
15, 16). Entre las anomalias oculares des-
tacan las anomalias leves de la refraccion
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ocular (23 %), habiéndose descrito un ca-
so de queratoconus con miopfa (12). El
desarrollo intelectual es normal en todos
los casos descritos. En examen post mzor-
tem se ha observado, en un caso, patologia
axonal de las astas y raices anteriores de la
médula espinal, e hipoplasia de la sustan-
cia blanca cerebral (16). La asociacién de
epilepsia, como ocurte en nuestro caso, no
se ha descrito en la literatura.

Fig. 1.

Detalle del pabellon auricular dismérfico

Las numerosas referencias a casos fami-
liares hablan a favor de una transmisién

autosdmica dominante, aunque existen ca-
sos esporddicos. La enfermedad presenta
variable expresividad clinica, habiéndose
desctito dentro de una misma familia ca-
sos clinicos que podrian representar formas
intermedias de la enfermedad (5, 12, 13,
17). Los casos descritos de familiares con
caractetisticas de CCA y otras manifesta-
ciones «Marfan like» confirman la variabi-
lidad de expresion del sindrome, siendo
su explicaciébn mids lbgica la heteroge-
neidad genética (18).

El diagnéstico diferencial del Sindrome
ccA debe efectuarse con los sindromes
que cursan con aracnodactilia. La mayor
parte de ellos, como el Sindrome artroof-
talmia hereditaria (19), el Sindrome de
Achard (20) y el de Mirhosseini, se exclu-
yen de inmediato al presentar hiperexten-
si6n ligamentosa e, incluso, subluxaciones.
Tan sblo estdn asociadas la aracnodactilia y
las contracturas en el sindrome descrito y
en la displasia frontometafisaria (21).
También debe diferenciarse del Sindrome
de Marfan y de la artrogriposis miltiple
congénita.

El tratamiento se basa fundamental-
mente en medidas ortopédicas, que tien-
den a mejorar las contracturas, siendo la
indicacién quirdrgica excepcional.

El prondstico es bueno, en general. Las
contracturas congénitas tienden a regresar
total o parcialmente de forma espontinea.
Sin embargo, la cifoscoliosis, de aparicién
tardia, puede ensombrecer el prondstico, y
la posible existencia de anomalfas car-
diovasculares lo empeora notablemente
(12).
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Hipertension arterial pulmonar e insuficiencia cardiaca derecha secunda-
rias a patologia obstructiva respiratoria alta

C. OcHOA, F. TRESIERRA y J. ARDURA

RESUMEN: Presentamos el caso clinico de un varén de 2 afios y 8 meses con insuficiencia
respiratoria de vias altas, por hipertrofia adenoidea, incrementada durante el suefio, que
originaba hipoxia cronica, y de forma secundaria hipertension arterial pulmonar con
insuficiencia cardiaca derecha. El diagnéstico tiene lugar coincidiendo con una exacerba-
cién del apuro respiratorio, poniendo de manifiesto una patologia que hasta ese mo-
mento pasé desapercibida. Realizamos una revision de las caracteristicas mds importantes
del problema, haciendo hincapié en la necesidad de pensar en esta complicacion, por la
importancia de su diagnéstico precoz para el prondstico del paciente, y la facilidad de
su resolucidn corrigiendo el obstdculo respiratorio. PALABRAS CLAVE: HIPERTROFIA ADE-
NOIDEA. INSUFICIENCIA CARDIACA. HIPERTENSION PULMONAR.

PULMONARY ARTERIAL HYPERTENSION AND RIGHT HEART FAILURE DUE TO
AN UPPER AIRWAY OBSTRUCTIVE PATHOLOGY (SUMMARY): We report a male
child 2 years and 8 nths old with upper airways failure due to adenoids hypertrophy,
which incresed during sleep and caused a chronic hypoxia and secondatily a pulmonar
arterial hypertension with right heart failure. The diagnosis took place during a worsen-
ing of respiratory difficulty, pointing out a pathology until then unnoticed. The most
important characteristics of this problem are reviewed, stressing on thinking in this com-
plication because the importancy that a precocious diagnosis have for prognosis, and the
easiness of this solution by cotrection of respiratory obstruction. KEY WORDS: ADENOIDS
HYPERTROPHY. HEART FAILURE. PULMONARY HYPERTENSION.

INTRODUCCION

La afectacion cardiaca debida a hipoxia
alveolar cronica, es una complicacién bien
conocida de las enfermedades pulmonares
severas en la infancia. Han sido publicadas
numerosas observaciones de hipertension
arterial pulmonar y cor pulmonale secun-
darios a obstruccidon cronica de vias respi-
ratorias altas (1).

El motivo de la presentacion de este
caso es llamar la atencién sobre la existen-
cia de esta situacidn, no excepcional en la
clinica, y revisar las caracteristicas etiopato-
génicas, clinicas, diagnosticas y terapéuti-
cas mis importantes. Su finalidad, ade-
mas, encierra el rendimiento tradicional,
de que conocida la peculiaridad de un ca-
so, resulta facil sospechar y diagnosticar
los demis. En contrapartida, su desconoci-
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miento entre otras consecuencias puede te-
ner la de la muerte del paciente.

CASO CLINICO

Vardén de 2 afios 8 meses, sin antece-
dentes familiares de interés, hijo Gnico de
padres jovenes y sanos, fruto de una ges-
tacion que cursd con normalidad. Parto a
término, precisd reanimacion superficial
con aspiracién y evoluciond favorablemen-
te sin otras medidas. Peso al nacimiento
de 1.970 gramos. Lactancia materna.
Introduccién adecuada de alimentacién
complementaria. Vitaminoprofilaxis co-
rrecta. Inicio de la sedestacion a los 8
meses, marcha a los 17 meses, y en el
momento actual no controla esfinteres,
tiene una marcha inestable, torpeza ma-
nipulativa, y un lenguaje constituido por
monosilabos.

Antecedente de procesos respiratorios
de vias altas con fiebre, repetidos con fre-
cuencia de 1-2 al mes. Insuficiencia respi-
ratoria nasal habitual y facies adenoidea.
Adenoidectomizado a los 18 meses, con
mejorfa transitoria. A los 2 afios ingreso
hospitalario por neumonia catalogada de
«atipica», objetivindose en ese momento
retraso psicomotor por lo que se le realizd
EEG y TAC craneal, que resultaron norma-
les. Nunca crisis convulsivas, ni pérdidas
de conocimiento.

La exploracién fisica a los 2 afios 5 me-
ses (primera consulta en nuestro centro)
reflejaba un buen estado general, peso y
talla en percentil 25 y perimetro cefilico
en 75-90. Aspecto hipopsiquico. No sig-
nos dismérficos. Crineo mesocéfalo y fa-
cies adenoidea. No signos de déficit ni fo-
calidad neurolégica. Auscultacién cat-
diopulmonar normal. Abdomen, genitales
y denticién normales. Discreta hipertrofia
amigdalar.

A los 2 afios 8 meses acuden a consul-
ta porque desde 10 dias antes notan, difi-

cultad respiratoria con disnea, especial-
mente durante el suefio, subcianosis labial
que se inctementa mientras duerme, aste-
nia, anorexia y somnolencia. No antece-
dentes de ingesta de medicamentos.

La exploracion al ingreso refleja: llan-
to continuo, subcianosis labial, no a otrps
niveles, disnea moderada, dificultad res-
piratoria nasal, frecuencia cardiaca 100
latidos/minuto, frecuencia respiratoria 28
respiraciones/minuto, pulsos normales,
aspecto hipopsiquico, exploracién neuro-
l6gica sin signos de focalidad, nivel de
conciencia normal con tendencia a som-
nolencia. No Harzer, no frémitos, soplo
protosistolico I-II/VI de maxima audicion
en endodpex. Auscultacién pulmonar:
roncus difusos y discreta disminucién de
ventilacion en base derecha. Abdomen
blando depresible, hepatomegalia de 2
cm. Faringe hiperémica con discreta hi-
pertrofia amigdalar. Tensién arterial
125/75.

Se realiza andlitica sistemitica san-
guinea (15.300 leucocitos, con foérmula
58 % segmentados, 42 % linfocitos,
5.300.000 hematies, Hgb: 13,2 gr./dl;
Hcto.: 40; vem: 75,2 fl.; GoT: 620 u/l.;
resto de rutina, bioquimica y orina nor-
males). Gasometria arterial (PpCO, =
44,4 mm Hg., PpO, = 64,7 mm Hg. Sa-
turacion de O, = 93,7 %, HCO; = 30
mmol/1, EB. = 6 mmol/l., pH = 7,45).

La radiografia de tdrax mostraba car-
diomegalia (1.c/T = 63 %) (Fig. 1). El
ECG (Fig. 2) presentaba signos de sobre-
carga de cavidades derechas (ritmo sinusal,
P pulmonar, alta y picuda, eje QRS a
120°, complejos rsR’ en VI1). La eco-
cardiografia confirmaba la existencia de
hipertrofia y dilatacién ventricular de-
recha.

En la evolucion tras el ingreso, se pu-
do. observar, al quedarse dormido un
incremento de la cianosis, estridor inspira-
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torio, con tiraje a todos los niveles, fre-
cuencia cardiaca 136 1/m., respiratoria 36
t/m., soplo protosistélico I-II/VI, roncus y
estridor de apariencia laringotraqueal. Al
despertarle mejora la cianosis y la ventila-
ci6n pulmonar. Se le mantiene con oxige-
no al 50 % que cotrige la cianosis (su
equilibrio 4cido-base no fue valorado en
ese momento por problemas técnicos). La
situacion se agravod, entrando en un estado
de somnolencia y semiinconsciencia casi

FG. 1. Radiografia de torax realizada al ingreso en la

que se observa cardiomegalia

FiG. 2.

continua. Se decide su traslado a una Uni-
dad de Cuidados Intensivos, lo que se
realiza a las 11 horas del ingreso. La evo-
lucién posterior en el centro de referencia,
cursd con intubacién endotraqueal y venti-
lacién asistida, que en el transcurso de tres
dias corrigid su cuadro cardiaco. Ade-
noidectomizado en ese momento, se retird
la intubaci6n y la ventilacién asistida dias
después, con buena tolerancia, persistien-
do, no obstante, cierta dificultad respira-
toria de vias altas.

DISCUSION

La historia clinica refleja, en resumen,
el caso de un nifio con antecedentes de
sufrimiento perinatal leve, discreto retraso
psicomotor, problemas respiratorios recu-
rrentes relacionados con una insuficiencia
respiratoria alta por hipertrofia adenoidea,
agravada en los Gltimos dias especialmente
durante el suefio.

Los hallazgos cardiacos encontrados
durante el ingreso, tienen una base pato-
génica evidente, aunque originaron dudas
diagnosticas y errores terapéuticos. Es bien

Electrocardiograma que presenta ritmo sinusal, con signos de sobrecarga de cavidades derechas (eje

1200, P pulmonar alta y picuda, complejos rsR’ en precordial V1)
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conocido el papel de la hipoxia, hipercap-
nia y acidosis de los pacientes con proble-
mas frespiratorios cronicos, en la génesis de
hipertension arterial pulmonar.

No es descabellado pensar que la si-
tuacién clinica observada se hubiera re-
petido anteriormente con mas O Mmenos
intensidad, ocasionando hipoventilacion
alveolar, hipoxia e hipercapnia intermiten-
tes, no evidenciables en situacion vigil,
por lo que en revisiones previas la explora-
ci6n no despertd sospechas. Tampoco setia
de extrafiar que su discreto retraso psico-
motor pudiera estar condicionado de algu-
na manera por esa inadecuada oxigena-
cion.

La reversibilidad de la hipertension ar-
terial pulmonar y el cor pulmonale es
un hallazgo caracteristico de estas situacio-
nes una vez cotregido o mejorado su com-
promiso aéreo obstructivo.

La hipoventilacion alveolar originada
por una enfermedad pulmonar cronica,
una obstruccién mantenida de las vias
aéreas supetiores o anomalias del control
respiratorio, da lugar a hipoxia e hipercap-
nia con o sin acidosis. La hipoxia provoca
vasoconstriccion de las arteriolas pulmona-
res precapilares, y la acidosis secuente a la
hipercapnia incrementa ese reflejo vaso-
motor. No obstante la aparicién de hipe-
tension arterial pulmonar varia segtn la
susceptibilidad individual a la hipoxia.
Con frecuencia existe ademas edema pul-
monar asociado a un incremento de pre-
sion capilar pulmonar (1, 2).

La situacion de compromiso respirato-
rio responsable de afectacién cardiaca mis
frecuente en la infancia es la hipertrofia
de amigdalas y adenoides, pero también
se ha descrito con atresias de coanas (1).
Sindrome de Pierre-Robin (3), laringotra-
queomalacia (1) y anomalias del control
respiratorio (2).

Desde la introduccion de las técnicas
de monitorizacion durante el suefio, se ha
demostrado que anomalias del control res-
piratorio ocasionan también afectacion car-
diaca. Se han descrito tres tipos de disre-
gulacién respiratoria (2):

— El Sindrome de Hipoventilacion
Central (SHC), por ausencia de respuesta
ventilatoria de los quimiorreceptores a la
hipercapnia, con ausencia o disminucion
de respuesta a la hipoxia, durante la fase
no REM del suelo (4, 5).

— El Sindrome de Hipoventilacion
Alveolar (SHA), donde la respuesta estd
disminuida pero no ausente (6).

— La Apnea Obstructiva del Suefio
(A0S), originada por una obstruccion de
vias respiratorias altas relacionada o agra-
vada con el suefio (7, 8, 9). Esta tercera
variedad se diferencia clinicamente en que
mientras las dos primeras cursan con dis-
minucién del esfuerzo inspiratorio, en la
A0S, la hipoventilacidon acaece a pesar de
un incremento del mismo.

La existencia de un obsticulo en vias
respiratorias altas de forma mantenida o
ligado al suefio (A0S), puede intensificarse
si el paciente asocia disminucion de la res-
puesta ventilatoria a la hipoxia e hipercap-
nia (SHA). Nuestro paciente podiia encon-
trarse en esta situacion.

La sintomatologia clinica es muy ca-
racteristica y si se conoce, su diagndstico
debe ser realizado precozmente. Sin em-
bargo en la prictica éste se retrasa sema-
nas, incluso meses, especialmente si el
compromiso obstructivo es exclusivamente
nocturno. El cuadro mis tipico lo consti-
tuye la A0S, en ella nos fijaremos para
describir la clinica.

Es mis frecuente durante el segundo-
tercer afio de la vida. Son pacientes con
antecedentes de rinofaringitis de repeti-
cidn, respiracion jadeante, estridor espe-
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cialmente inspiratorio durante el suefio o
en posicion dectbito dorsal, que desapare-
ce en situacidén vigil. Se acompaiia de cia-
nosis, que cuando existe suele aparecer al
final de la noche, sudoracion (por la hi-
percapnia), somnolencia progresiva y si el
cuadro se prolonga retraso psicomotor.

La exploracion revelard la existencia de
un obstaculo rinofaringeo, hipertrofia
amigdalar y/o insuficiencia respiratoria na-
sal, demostrable radiolégicamente. Tam-
bién podemos ser testigos del compromiso
respiratorio durante el suefio, una subcia-
nosis o cianosis franca y de signos de afec-
tacion cardiaca derecha (taquicardia, signo
de Harzer, ritmo de galope, segundo tono
reforzado).

La gasometria revela hipoxia e hiper-
capnia con acidosis compensada o des-
compensada, preferentemente si la detet-
minacion tiene lugar durante el suefio. El
hematocrito serd elevado si la hipoxia al-
veolar ha sido prolongada.

La radiografia de torax demostrara cat-
diomegalia, de predominio derecho y en
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ocasiones edema pulmonar. El ECG pre-
senta signos de sobrecarga ventricular de-
recha, con P pulmonar, eje derecho y vol-
tajes incrementados.

La evolucion estari ligada a la resolu-
cion del obsticulo respiratorio, pudiendo
bastar con una amigdalectomia y/o ade-
noidectomia. En situaciones urgentes es
preferible la intubacién endotraqueal a la
traqueotomia como medida transitoria
(1, 2).

Uno de los hechos caracteristicos de es-
ta situacion es la mejoria clinica rdpida
con desaparicidpn paulatina de los signos
de hipertension arterial pulmonar y cor
pulmonale, que salvo algiin caso es total-
mente reversible (2).

Cuando se demuestre la existencia de
hiporreactividad a la hipoxia y/o hiper-
capnia pueden ser ttiles los estimulantes
respiratorios (teofilina, progesterona) (2).

En conclusion, es preciso conocer esta
situacién no excepcional en la clinica fun-
damentalmente por la posibilidad de esta-
blecer una terapia precoz y resolutiva.
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HACE 25 ANOS

Sobre la etiologia, patogenia y sistematizacion de las neumonias en la in-

fancia

En el afio 1960 murieron 608 lactantes
en el estado alemin de Baviera a conse-
cuencia de neumonia. Esto supone una in-
cidencia de 3,5/1.000 recién nacidos, muy
similar a la debida a malformaciones con-
génitas (4,0/1.000). Aunque no hay cifras
de morbilidad, se suponen muy elevadas.

En los afios previos el neumococo era
uno de los gérmenes preponderantes, sin
embargo los agentes etiolégicos estdn va-
riando, con un gran aumento del estafilo-
coco dorado. Sin embargo hay grandes di-
ferencias regionales. Resultan apasionantes
las aportaciones virologicas. En Friburgo,
el Dr. Vivel aislo principalmente v. gripa-
les, parainfluenza, adenovirus, v. sincitial
respiratorio, enterovirus, etc. y estd proba-
do el sinergismo virus-bacteria. Las neu-
monias bacterianas ocasionan procesos pre-
ferentemente exudativo-alveolates y las vi-
ricas procesos edematoso-intersticiales.

La edad es un importantisimo condi-
cionante de las neumonias infantiles. Casi
la mitad de los casos ocurre en el primer
afio de la vida y unos 2/3 antes del segun-
do. Todavia se acusa de mas el factor edad
en relacién a la mortalidad, 455 fallecidos
eran menores de 3 afios y solo 7 eran ma-
yores.

En los primeros meses de la vida se
ponen en marcha mecanismos de defensa
frente a infecciones que condicionan las

A. WiskoTT !

caracteristicas de las neumonias. La frac-
cion gammaglobulinica es trasmitida de
la madre al hijo por via diaplacentaria pe-
ro decrece paulatinamente, mientras que
las fracciones B2A y B2M estdn casi ausen-
tes, lo que afecta a la defensa frente al
neumococo, estrepto y estafilococo. Tam-
bién el S.R.E. y linfo-plasmocitario estan
inmaduros. Esto condiciona dos grupos
contrapuestos de neumonias:

1. Formas de escasa afectacion local,
con débil respuesta humoral, multicéntri-
cas con importante reaccién general.

2. Formas de desarrollo unicéntrico,
intensa afectacion local y accesos febriles
que evidencia una reaccibn antigeno-
anticuerpo.

Entre ambos grupos tipoldgicos, hay
una variedad intermedia de neumonias.
En conclusién, podrian ser divididas en
base a los factores constitucionales en:

Neumonias de situacién inmunitaria
primitiva, madura y completamente ma-
dura.

Comentario

El 25 de mayo de 1963 el profesor A. Wis-
kott, Director de la Clinica Universitaria de
Munich y maestro del prof. Sinchez Villares
ofrecié una memorable conferencia en la Facul-

' Bol. Soc. Cast. Ast. Leon. Pediatr. 1983; 4: 37-50.
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tad de Medicina de Salamanca sobre las Neu-
monfas infantiles, que posteriormente fue pu-
blicada en el Boletin de la Sociedad. En ella se
exponia una visién nueva del problema, inti-
mamente conexionada con las mismas raices de
la Pediatria. Es cierto que las infecciones de-
penden en gran manera de los agentes etiologi-
cos. El prof. Wiskott lo conocia muy bien,
cuando revisaba las bacterias y también los vi-
rus. No obstante, es fundamental conocer que
la frecuencia, la gravedad e incluso la expresion

de la enfermedad estd intimamente relacionada
con la edad del nifio. Esta estrecha relacién es
debida a la progresiva maduracion del organis-
mo infantil, y concretamente en el caso de las
neumonias, al sistema inmunitario: inmunoglo-
bulinas, S.R.E., plasmocitos, etc.

El prof. Wiskott nos ofrecerfa una precurso-
ra y cientifica leccién sobre un tema que afios
mis tarde estarfa de gran actualidad, la Pedia-
tria del Desarrollo. A.B.Q.
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NORMAS DE PUBLICACION

EL BOLETIN oftece la posibilidad de publicar
articulos relacionados con la Patologia Infantil
Médica y Quirdrgica y con la Asistencia Pedia-
trica; también tendrdn cabida en él otros aspec-
tos de marcado interés cientifico, profesional o
social. Su fin es de caricter primordialmente
docente e informativo.

Las colaboraciones pueden consistir en revi-
siones cientificas, estudios originales y multica-
suisticos, casos clinicos, imagenes radioldgicas,
articulos sobre sanidad piblica y sobre pedia-
tria extrahospitalaria, protocolos diagnésticos o
terapéuticos, cartas al editor y editoriales acerca
de temas de actualidad. Habitualmente estos
altimos serdn solicitados por la direccion del
BOLETIN de acuerdo al contenido de cada na-
mero, pero también se recibirdin aportaciones
espontaneas.

PREPARACION DE LOS MANUSCRITOS:

Los articulos se presentardn por duplicado,
mecanografiados en folios escritos a doble espa-
cio, por una sola cara y numerados correlativa-
mente. Se dejardin mdrgenes superiores a 2,5
cm.

En la primera péagina se hara constar, por
este orden: a) El titulo del trabajo, que deber
ser informativo y relacionado con el texto. b)
Apellido y abreviatura del nombre de los auto-
res. ¢) Institucién, Centro Sanitario, Servicio o
Unidad donde se realizo el trabajo. Si hubiera
mis de uno se sefialaran con asteriscos los auto-
res pertenecientes a cada uno de ellos. d)
Nombre completo y direccion del autor al que
se mandari la solicitud de correcciones y las se-
paratas. €) Becas o ayudas de las que se quiera
dejar constancia.

RESUMEN Y PALABRAS CLAVE:

En el segundo folio se escribiri el resumen.
Tendrd un maximo de 100 palabras para los ca-
sos clinicos y 150 para los originales. Debera es-
tar redactado en términos concretos, evitando
vaguedades y topicos, como «se hacen conside-
raciones», «se discuten los resultados», «se pre-
senta la experiencia», etc. Incluird los datos
estadisticos que se hayan conseguido. El resu-
men deberi ser comprendido sin necesidad de
leer parcial o totalmente el resto del articulos y
no incluird material o datos que no figuren en
€l. Su ordenacién seguird en miniatura la del
articulo completo.

Se debe cuidar con esmero la redaccién de
este apartado, ya que serd el primer foco de
atencién de un lector con interés marginal en
el tema y de €l dependeri que decida la lectura
integra del articulo.

A continuacién se indicarin 2-4 palabras o
frases muy cortas relacionadas con el contenido
del articulo. Se escribirin en mayisculas y es
aconsejable que coincidan con el encabeza-
miento de Temas Médicos que incorpora el In-
dex Medicus. Servirdn para hacer los indices
anuales y codificar el articulo.

El titulo, resumen y palabras clave llevarin
una copia en inglés, aunque la redaccion de la
revista puede hacérselo al autor, si fuera nece-
sario.

ARTICULOS:
Podran consistit en revisiones de algn te-

ma de actualidad y que no se le encuentre asi
abordado en libros y monografias de uso habi-
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tual. Su longitud maxima sera de 8-10 folios,
sin contar la bibliograffa. Su construccién sera
libre pero también incluird resumen y palabras
clave. Sin embargo, cuando vayan destinados a
pediatras extrahospitalarios no serd preciso el
resumen, debido al caricter elemental del
articulo y a la originalidad de esta seccion.

Los articulos originales tendrin una exten-
sion miaxima de 10 folios, aparte de la
bibliografia imprescindible. En la introduccién
se especificardn concisamente los conceptos ba-
sicos, la situacién actual del problema y los fi-
nes del trabajo, pero no intentard ser una revi-
sion exaustiva del problema. En el material y
métodos se describen los criterios para selec-
cionar y diagnosticar a los enfermos. Se defi-
nen las caracteristicas de los diferentes grupos
de estudio, incluido el control normal. Deben
detallarse las técnicas utilizadas o citar su pro-
cedencia bibliogrifica, si es ficilmente ase-
quible. Cuando corresponda, se mencionarin
las pruebas matemiticas seguidas para calcular
la significacion estadistica de los resultados.
Los resultados sc presentardn de forma ordena-
da y clara, ~rocurando no repetir exaustiva-
mente en el texto los datos que ya figuren en
las tablas. En la discusién se resaltaridn los as-
pectos originales y relevantes de los hallazgos
obtenidos, procurando que exista una correla-
cion entre los resultados y las conclusiones. Los
datos se compararin a los publicados por otros
autores, comentando las diferencias, y si fuera
posible explicindolas. Se expondrin hipétesis
nuevas cuando estén justificadas y se resaltardn
las nuevas lineas de investigacion que queden
abiertas.

Los casos clinicos tendrin una extension
mixima de 5-6 folios y la bibliografia no de-
berd superar las 8-10 citas, salvo articulos espe-
ciales que se acompafien de revisiones. Consta-
ra de una breve introduccién, presentando el
articulo y definiendo conceptos: la observa-
ciébn clinica con los datos semioldgicos,
analiticos, radiologicos y, en su caso, evoluti-
vos. Finalmente se discutird el caso, comparin-
dolo a otros publicados y resaltando las ense-
flanzas que aporta. Si se estima opoftuno se
acompafard de una revision o resumen de los
casos publicados en la literatura mundial hasta
el momento.

BIBLIOGRAFIA :

Las citas bibliogrificas se numerarin conse-
cutivamente por el orden en el que aparezcan
en el texto. Se incluirdn todos los autores si son

-6 0 menos. Cuando sean 7 o mis se citarin s6-

lo los 3 primeros y se afiadird «y cols.». El
nombre de la revista se abreviara segin el mo-
delo que aparece en el Index Medicus. A conti-
nuacién, y por este orden riguroso, se hard
constar el afio de publicacién, el ntmero del
volumen, la primera pagina y la dltima. Los
nombres de los autores se escribirdn en mayis-
culas y se deberi ser especialmente cuidadoso
con la puntuacién, de acuerdo a los siguientes
ejemplos:

a) Articulos de revistas: JULIA A,
SANCHEZ C, TRESANCHEZ JM, SARRET E.
Leucemia mieloide crénica en el sindrome de
Turner. Rev. Clin Esp 1979; 153: 399-402.

b) Autor corporativo: ORGANIZACION
MUNDIAL DE LA SALUD. Recomended
method for the treatment of tuberculosis. Lan-
cet 1979; 1: 264-267.

¢) Libro completo: OSLER AF. Comple-
ment: Mechanisms and functions. Nueva York.
Appleton 1968.

d) Capitulo de un libro: WEINSTEIN L,
SWARTZ MN. Pathogenetic properties of
microrganisms. En Sodeman WA edit. Patholo-
gic Physiology. Filadelfia. WB Saunders 1974;
pp. 457-472.

TABLAS:

Las tablas de mecanografiarin cada una en
un folio independiente. Se numeraran con ca-
racteres romanos. En la parte superior llevard
escrito en mayuasculas un titulo sucinto y al pie
las abreviaturas y llamadas que se estimen
oportunas. Conviene que su nimero no sea €x-
cesivo en proporcion a la extension del texto y
que no se repita su informacién en las figuras.

FIGURAS:

Pueden aceptarse los dibujos originales o
fotografias de adecuada calidad. Se cuidard que
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los caracteres sean de tamafio suficiente para
ser facilmente identificado una vez que la figu-
ra se reduzca para su publicacién. Pueden
incluir flechas y asteriscos para resaltar aspectos
importantes. Se ordenarin con nameros arabi-
gos segin el orden de aparicién en el texto.
Los pies de las figuras se escribirdin de manera
correlativa en un folio aparte, procurando que
se aporte la suficiente informacién para que las
figuras sean comprendidas sin necesidad de leer
el texto del articulo. En el caso de
microfotografias se identificard siempre el mé-
todo de tincién y el nimero de aumentos.

Las fotografias serin identificadas al dorso,
con un lapiz blando, sefialando el nombre del
primer autor, nimero correlativo y orientacion.
Las imégenes, especialmente radiografias, se re-
cortardn, suprimiendo las zonas negras o sin in-
terés. De esta forma resaltara mas la zona co-
mentada y se reproduciri a mayor tamafio.

ENVIO DE LOS ORIGINALES:

Se enviati por duplicado todo el texto, sal-
vo las fotografias, al Director del Boletin;
Dept. de Pediatria; Facultad de Medicina;
¢/Ramén y Cajal 7, 47007-Valladolid.

Antes de enviar el articulo se recomienda
cuidar los siguientes puntos:

— Releer el texto y corregir los errores me-
canograficos.

— Comprobar que se incluyen todas las ta-
blas y figuras y que estan «colgadas» en el tex-
to.

— Comprobar que se envian 2 copias y
que se guarda 1 copia mis.

— Asegurarse que las figuras estin bien
protegidas.
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NOTICIARIO

SOCIEDAD DE PEDIATRIA
ASTUR-CANTABRO-CASTELLANO-LEONESA

REUNION CIENTIFICA

PALENCIA
15-16 abril 1988

PROGRAMA

Viernes, 15 de abril

16,30 horas: Entrega de documentacion.

17-18 horas: Conferencia y coloquio sobre Lu-
XACION CONGENITA DE CADERA. Dr. Sergio
Montes Montera. Jefe de Servicio de Trau-
matologia y Ortopedia del Hospital General
de Asturias.

18-19 horas: Conferencia y coloquio sobre PIE
PLANO. Dr. Antonio Lopez Sastre. Presi-
dente de la Sociedad Castellano-Leonesa de
Traumatologia y Ortopedia.

19-20 horas: Conferencia y coloquio sobre DES-
VIACIONES DE COLUMNA. Dr. José Luis Bas
Conesa. Jefe de la Unidad de Columna de
la Ciudad Sanitaria «La Fe». Valencia.

20-20,30 horas: Descanso.

20,30 horas: Asamblea Ordinaria con el si-
guiente orden del dia:
1. Eleccién de candidaturas para la Junta
Directiva de la A.E.P.
2. Eleccion del vocal por Palencia de
nuestra Sociedad.

21,30 horas: Cena de Confraternidad en el Ho-
tel Castilla Vieja.

Sabado, 16 de abril

9,30 horas: Lectura de comunicaciones.

COMUNICACIONES

Manejo 'y seguimiento del nifio con
displasia de cadera. E. Ortiz Cruz; A. J.
Martin Sanz; J. Yubero Pascual; M. C.
Pedraz Garcia; V. Salazar Villalobos; L.
Ferraindez Portal.—Hospital Clinico Uni-
versitario. Salamanca.

Valoracion y eficacia en el examen neona-
tal y evolutivo en las displasias de cadera.
A. J. Martin Sanz; E. Ortiz Cruz; M. C.
Pedraz Garcia; J. Yubero Pascual; L.
Ferrindez Portal; V. Salazar Villalobos.—
H. Clinico Universitario. Salamanca.

Pie calcaneo valgo y adducto de antepié.
Correcta valoracion en consulta pedidtrica.
Acebal Cortina G.; Fournier Gancedo
J.—H. de Cabueiies, Gijén. Coto Fuente
M.—C. de Salud «La Magdalena». Avilés.
Martinez Blanco J.—C. de Salud Pravia
(Asturias).

El nifio que claudica. Valoracion en con-
sulta peditrica. Acebal Cortina G.; Mur-
cia Mazén A.—H. de Cabuefies. Gijon.
Coto Fuente M.—C. de Salud «La Magda-
lena». Avilés. Martinez Blanco J.— C. de
Salud Pravia (Asturias).

Dismetria de extremidades inferiores. Dr.
F. Bard Pazos; Dr. M. Paz Vidal.—H.
«Lorenzo Ramirez». Palencia.

Fractura de la fisis proximal y cuello del
radio en el nino. Técnica de Metaizeau.
Dr. J. M. Lopez Daza.—H. «Lorenzo
Ramirez». Palencia.

Tibia vara de Blount. Presentacion de dos
casos. J. A. Goémez Carrasco; A. Cabrero;
I. Fidalgo; F. Juanes; C. Mosquera; M.
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10.

11.

12.

13,

14.

15

16.
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Sanchez Obregén.—H. «Camino de San-
tiago». Ponferrada (Ledn).

Pies zambos. Casuistica de 5 aros. Espino-
sa, M. J.; Franganillo, A.; Cerezo, J. M.?;
Sanchez Badia, J. L.—H. «Valle del Na-
l6n». Riafio-Langreo (Asturias).

Displasia de Meyer o variante de la nor-
malidad. Sinchez Badia, J. L.; Cerezo
Pancorbo, J. M.?; Garcia Mufioz, M. T.;
Fernandez Alvarez, J. A.—H. «Valle del
Nal6én». Riafio-Langreo (Asturias).

Estudio cardiologico de la trisomia 13-15.
Dr. Pablo Vallés Serrano; Dr. José Luis
Arce Garcia.—H. Nacional «Marqués de
Valdecilla». Santander.

Fiebre exantemitica mediterranea.
Nuestra experiencia a propésito de 34 ca-
sos. A.]J. Martin Sanz; D. Fernindez Al-
varez; M. V. Rascon Trincado; E. Alvarez
Aparicio; G. Mateos Pérez; V. Salazar
Villalobos.—H. Clinico Universitario. Sa-
lamanca.

Valoracion de los niveles de zinc plasmiti-
co en pacientes con Sindrome de Down.
M.? V. Rascon Trincado; F. Lorente; A.
Romo; V. Salazar.—H. Clinico Universita-
rio. Salamanca.

Importancia de la sensibilizacion a polenes
en la alergia infantil de nuestro medio. F.
Lorente; A. Romo; M. T. Romo; A. L.
Fuentes; M. V. Rascén; V. Salazar.—H.
Clinico Universitario. Salamanca.

Distrofia muscular progresiva.tipo Becker.
Presentacion de un caso. C. Mosquera; J.
Rodriguez; M. Sinchez; I. Fidalgo; A.
Cabrero; J. A. Gémez.—H. «Camino de
Santiago». Ponferrada (Le6n).

Un caso de fibrosis quistica. 1. Rojo Fer-
nindez; G. Sobrino; J. L. Delgado; ]J.
Pastor; F. Aparicio; J. Zurro; A.
Burgos.—H. Provincial «San Telmo». Pa-
lencia.

Informatizacion de wun Servicio de
Pediatria. Experiencia de ario y medio. E.
J. Mena; I. Hernando; J. M. Muro; F. F.
de las Heras; A. Gonzilez; P. Bedate; M.
J. Soga.—H. del Rio Ortega. Valladolid.

Evolucion de Actividad Pedigtrica en un
Centro de Salud. A. Ponce Ortega; 1. Ro-

18.

20.

21.

22

23.

24.

25,

26.

jo Fernandez; A. Ruiz Blanco.—C. de Sa-
lud «Pintor Oliva». Palencia.

Concentraciones tisulares de Beta-Metil-
Digoxina en el niio. M. P. Aragbn; A.
Khatib; A. Ponce; A. Villar; L. Valbuena;
A. Duefias; J. Ardura.—Facultad de Me-
dicina. Valladolid.

Candidiasis neonatal sistémica. A propo-
sito de un caso. 1. L. Carvajal; A. G. Me-
rino; G. D. Coto; J. L. F. Fanjul; M.
Gonzilez; M. Crespo.—H. «N.? Sra. de
Covadonga». Oviedo.

Hipertension arterial pulmonar e insufi-
ciencia cardiaca derecha secundaria 4
patologia  obstructiva  respiratoria  alta.
Ochoa, C.; Trasoerra, F.; Ardura, J.—H.
Clinico Universitario. Valladolid.

Deshidratacion hipernatrémica en el curso
de lactancia materna. Aportacion de un
caso. M. Moreno; A. Garcia Blanco; L.
Carvallo; A. Grande; M. Sinchez; P.
Gonzalez.—H. «Virgen de la Vega». Sala-
manca.

Neumotorax/neumomediastino en el re-
cién nacido. Clinica, diagndstico y trata-
miento en una muestra de 134 casos. C.
Rey Galdn; I. Riafio Galan; G. D. Coto
Cotallo; L. Menéndez Nieves; V. Rodri-
guez de la Raa; M. Crespo Hernandez.—
H. «N.? Sra. de Covadonga». Oviedo.

Neumotérax/neumomediastino en el re-
cien nacido. Etiopatogenia en una
muestra de 134 casos. 1. Riafio Galan; C.
Rey Galin; G. D. Coto Cotallo; A. Ra-
mos Aparicio; F. Alvarez Garcia; M. Cres-
po Hernindez.—H. «N.? Sra. de Cova-
donga». Oviedo.

Esclerosis tuberosa de Bourneville. A pro-
posito de 14 casos. ]J. Martin Ruano; J.
Santos Borbujo; L. Monzén Corral; A. Gil
Sinchez.—H. Clinico Universitario. Sala-
manca.

Realimentacion en la gastroenteritis del
lactante desnutrido. C. Calvo; M. C.
Cilleruelo; A. Villar; J. M. Marugin; D.
Martin Melero; M. Alonso Franch.—H.
Universitario. Valladolid.

Variaciones PH-Métricas del reflujo gastro-
esofagico en las diferentes posturas en re-
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lacion a la  sitwacion  swefio/vigilia,
ingesta/ayunas. M. Alonso Franch; C.
Calvo; J. M. Marugin; D. Martin

Melero.—H. Universitario. Valladolid.

27. Encopresis como problema gastroenterolo-
gico. C. Uruefia; D. Martin Melero; C.
Calvo; J. M. Marugin; S. Alberola; M.
Alonso Franch.—H. Universitario. Valla-
dolid.

28. Protocolo diagnostico de las abdominalgias
recidivantes en la infancia. D. Martin; J.
M. Marugin; C. Calvo; C. Uruefia; J. Tri-
gueros y M. Alonso Franch.—H. Universi-
tario. Valladolid.

29. Factores que influyen en la eficacia del
tratamiento profilictico de las convul-
siones febriles. José Luis Herranz; Juan A.
Armijo; Rosa Arteaga.—H. Nacional
«Marqués de Valdecilla». Santander.

30. Rabdomiosarcoma embrionario. Presenta-
cion de nuestra casuistica. J. M. Antufia;
Carlos Pérez; M.2 Galbe Sada; M.2 A.
Miguel; J. Lopez Sastre.—H. General As-
turias. Oviedo.

31. Tres casos de intoxicacion inhabitual en
nifios. Valle, F.; Martin Calama, J.; Vale-
ro, M. T.; De Miguel, C.; Zabay, M.—H.
«Obispo Polanco». Teruel.

VI JORNADAS DE PEDIATRIA

ORGANIZADAS POR

Servicio de Medicina Pedidtrica
del Hospital «Virgen de la Concha»

(Jefe de Servicio: Dr. Plaza Romo)
Zamora, mayo 1988

Dia 9, lunes
Hora: 19

PROFILAXIS DE LOS TRASTORNOS DEL APRENDIZAJE
Y DEL SINDROME HIPERCINETICO
Prof. Dr. D. José Luis Herranz Fernindez
Servicio de Neurologia. Citedra de Pedia-
tria. Universidad de Santander.
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Dia 10, martes
Hora: 19

DIAGNOSTICO PRECOZ DE ATOPIA Y MEDIDAS PRO-
FILACTICAS
Prof. Dr. D. Félix Lorente Teledano
Unidad de Inmunologia y Alergia. Cétedra
de Pediatrfa. Universidad de Salamanca.

Dia 12, jueves
Hora: 19

SITUACION ACTUAL Y PERSPECTIVAS FUTURAS DE
LAS VACUNACIONES
Prof. Dr. D. Alfredo Blanco Quirés
Catedritico de Pediatria. Universidad de
Valladolid.

Dia 13, viernes
Hora: 19

PROFILAXIS DE LAS ALTERACIONES DE LA NUTRI-
CION EN EL NINO
Prof. Dr. D. Carlos Vazquez Gonzilez
Servicio de Gastroenterologia. Clinica In-
fantil «La Paz». Universidad Auténoma de
Madrid.

DEPARTAMENTO DE PEDIATRIA,
OBSTETRICIA Y GINECOLOGIA

Facultad de Medicina

UNIVERSIDAD DE VALLADOLID

II CURSO DE FORMACION CONTINUADA
EN PEDIATRIA

Direccidén J. ARDURA
3, 6 al 11 de junio de 1988

1) ESTANCIA HOSPITALARIA
Dias 6, 7y 8

— PRACTICA CLINICA: 9,00 - 14,00 horas. Hos-
pital Universitario, 8.2 planta Oeste.

— SEMINARIOS: 17,00 - 20,00 horas. Facultad
de Medicina. Planta baja. Ala izquierda.
Seminarios 1, 2 y 3.
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2) PARTE DOCTRINAL: CONFERENCIAS Y MESAS

A)

B)

REDONDAS
Dia 9
CONFERENCIAS

Presentacion del Curso. J. Ardura.

Hipoxia perinatal. Correlaciones de pari-
metros clinicos. Diagnéstico, trata-
miento, prondstico. I. Vila.

Protocolos terapéuticos en neonatologia.
R. Jiménez.

Encefalopatia hipoxico-isquémica. Correla-
ciones ecograficas. E. Domenech.

Shock en el recién nacido. J. Quero.

Convulsiones neonatales. R. Palencia.

MESA REDONDA. 17,00 - 20,00 horas

Moderador: E. Sinchez Villares.
Panelistas: I. Villa, R. Jiménez, E. Dome-
nech y J. Quero.

TEMATICA. 17,00 - 18,00 horas:

A)

1. Situacién actual del uso de surfactante
artificial.

2. Informatizacién de historias e informes
en unidades neonatales.

3. Protocolos de seguimiento en nifios
para adopcion.

18,00 - 18,20 horas: Discusién.
18,20 - 18,40 horas: Descanso.

18,40 - 19,40 horas:

4. Experiencia en el manejo de neonatos
de madre HIV positivas.

5. Secuelas neuroldgicas en nifios someti-
dos a ventilacién mecédnica.

6. Diagnostico biolégico de la infeccion
neonatal.

19,40 - 20,00 horas: Discusién.
Dia 10

CONFERENCIAS

Presentacién. F. J. Alvarez Guisasola.

El recién nacido hipotdnico. F. Tresietra.

Porvenir del neonato prematuro. Secuelas
y patologias. M. P. Aragbn y A. Arranz.

B)

Desarrollo neuromotor precoz. J. L. Fer-
nindez Calvo.

Coordinacién entre hospital y centro de
salud. Elaboracién de un protocolo so-
bre riesgo neurolégico neonatal. J. V.
Martinez Robles y J. C. Silva.

Incrementos pondero-estaturales del neo-
nato de bajo peso. Evolucién a corto
plazo. E. Burdn.

MESA REDONDA. 17,00 - 20,00 horas

Moderador: A. Blanco.

Presentacién. A. Blanco.

Estado inmunolégico del recién nacido. A.
Blanco.

Diagnéstico precoz de cardiopatias congé-
nitas. J. Ardura.

Tendencia en la alimentacion y aportes en
el gran prematuro. M. Alonso.

Valor diagnéstico de la férmula leucocita-
ria en el recién nacido. C. Valbuena.

Diagnéstico y valoracién etiologica de la
anemia neonatal. Ana Blanco.

Dia 11

10,00 - 14,00 horas: SESION CLINICA: Salon

de Actos. Escuela Universitaria de Enfermerfa.
C/ Real de Burgos.

PREMIO GUILLERMO ARCE 1988

Se acordd por el Tribunal correspon-
diente otorgar el Premio «Guillermo At-
ce» al trabajo presentado bajo el lema
«Esos dias axules y ese sol de la infancia
por razén a su interés cientifico asi como
rigurosidad en el disefio, resultados y
conclusiones. Abierta la plica correspon-
diente resultaron ser sus Autores los
Dres. Maria Luz Cilleruelo Pascual; M.?
José Martinez Sopena y Julio Ardura del
Departamento de Pediatrfa de la Facul-
tad de Medicina de Valladolid.
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