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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-
I6gica 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.




EDITORIAL

PLANIFICACION DEMOGRAFICA Y SANITARIA

Aunque mis de una vex sélo sirvan para dejar emunciados principios
que luego no se tienen en cuenta, es un t0pico, no por reiterado menos
cierto, que cualquier planificacion sanitaria se debe basar en el conocimien-
to correcto de Jos datos demogtaficos —con sus variaciones en el tiempo— y
de los indicadores de salud referidos a/ pais, region o area geogrifica en que
se proyectan acciones de esta naturaleza. Sucede, sin embargo, que los da-
tos demogrificos y las estadisticas sanitarias no son de facil obtencion y ofre-
cen dificultades para su valoracion rigurosa.

Entre Jos datos demogrificos se uiilizan los de natalidad, nupcialidad,
Jfecundidad, abortos, divorcios, esperanza de vida, etc., pero los concepitos
n0 estan unificados en un mismo pais ni con los demids. Por ejemplo, en
Espania se sigue considerando en el Registro Civil, «aborto», al recién nacido
Jallecido en las primeras 24 horas. Desde 1975, los nacidos muertos van in-
cluidos en el enunciado «mortalidad infantil tardia». En 1980 se prohibio el
concepto de ilegitimo. La natalidad y fecundidad se wvaloran como
totales/generales o efectivas —referidas estas @ltimas, solo a los nacidos
vivos—. Las tasas de fecundidad se determinan de diversa forma: contando
el nimero de recien nacidos vivos en funcion del nimero de muferes en
edad fértil —entre 15 y 49 aiios—; o empleando el indice anual de fecun-
didad —llamado tambien «suma de nacimientos reducidar—, que elimina
la diferencia de composicion por edades y su influencia sobre el niimero de
nacimientos; o utilizando el indice de fecundidad marital. A esta compleji-
dad terminologica hay que anadir que el Anuario Estadistico, que publica
las cifras definitivas de los fenomenos demogrificos, aparece cada cinco
anos; y se retrasa tanto, que las cifras con que trabajamos a partir de 1980
son todavia provisionales.

La estadistica sanitatia ofrece también dificuliades en su recopilacion y
evaluacion. En parte, por el complejo y cambiante concepto de salud, liga-
do a variables miltiples, algunas de caricter cualitativo. En paises de nues-
tro nivel de desarrollo, se consideran desde hace tiempo poco sensibles, los
denominados indicadotes negativos, de morbilidad y morialidad
—perinatal, neonatal, infantil, de 1-4 afios, escolar, juvenil, general—. Por
ello, se promueven indicadores positivos. Entre éstos, los de medios, que
contabilizados a nivel hospitalario —personal, camas, ingresos, estancias, in-
dice de ocupacion, estancia media, indice de rotacion, eic.—, pueden servir



98

EDITORIAL

Dbara conocer los rendimientos asistenciales, pero no la calidad de los servi-
clos pediatricos, ya que como dice A. Blanco (1), varian con las peculiari-
dades de cada Centro, en dependencia con su tamario, drea de cobertura,
recursos diagnosticos, grado de especializacion, nivel investigador y docente;
etc.». Los indicadores de resultados: peso al nacer, nutricion, crecimiento y
desarrollo. .., bien estudiados en nuestro pais en los dltimos afios, temnemos
la impresion de que son poco tenidos en cuenta.

A lo anteriormente expuesto, hay que afiadir los denominados indicado-
tes sociales: medio ambiente, grado de cultura, vivienda, trabajo, desem-
Dleo, instruccion, educacion sanitaria, etc. Y por supuesto, los econdmicos y
politicos, que generalmente son los que priman y que casi siempre se apli-
can, desafortunadamente, con mayor arbitrariedad que equidad.

Dejando a un lado estas consideraciones iniciales, mds o menos tedricas,
pero de extraordinario interés prictico, todos estamos de acuerdo en un he-
cho demogrifico indiscutible: descenso en Espafia durante los @iltimos diez
afios de las tasas de natalidad y fecundidad, con reparto variable segiin las
regiones. Lo abrupto de este descenso, prosigue desde 1974 hasta el pre-
sente.

En efecto, nacieron en Espaia en 1974, 682.010 nirios —iasa de
19,47—. En 1983, la cifra global bafo a 475.743 nacimientos —tasa de
12,45—. E/ indice anual de fecundidad era en 1954 de 2,46 nifios por mu-
Jer. En 1964, de 2,90. A partir de este ario, se inicia el descenso, con brusca
aceleracion desde 1977. La tasa estimada para 1984 era de 1,68 y de 1,56,
para 1985. La importancia del fenomeno radica en que el reemplazamiento
generacional, exige que cada mufer ha de tener por temino medio una hija,
que a su vex procree. Al nacer aproximadamente 105 nifios por 100 nifias,
se precisa que nazca una nifia por cada 2,05 nacimientos, a fin de compen-
sar el 2 % de mujeres que mueren antes de legar @ la edad media de pro-
creacton. Teniendo en cuenta esta pérdida, se estima que el indice anual de
Jecundidad para que se mantenga la renovacion generacional, debe ser del
orden de 2,1 nirios por mufer.

Aceptando lo antedicho y sin entrar por ahora, en la polémica discusion
de la importancia y significado de estos indicadores, se concreta nuestro 0b-
setivo, en hacer algunas reflexiones sobre el articulo de Ernest Liuch, «Mas
nacimientos previsibless (2). El autor, hasta hace poco Minisiro de Sanidad
y Consumo, parte del hecho cierto del descenso de la natalidad en Espasia,
para afirmar «que las repercusiones de este proceso en el mundo sanitario
son evidentes e incluso en nuestros hospitales, la reduccion de los servicios
materno-infantiles es bien visible. El Materno-infantil de Valladolid, apare-
ce como un testimonio de una planificacién demogrifica y sanitaria inexis-
tentes». E/ subrayado es nuestro.

¢Son vilidas estas afirmaciones?... En nuestra opinion no se pueden sus-
cribir, al menos en lo referente al Hospital Materno-Infantil (HMI) de Va-
Nadolid. Por ello queremos dejar constancia, también de forma sosegada,
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de nuestras discrepancias a lo que mantiene Lluch en la seccion de la revista
donde colabora, bajo el epigrafe de «Repensando con sosiego».

La planificacion demogrifica de los hospitales infantiles debe de tener
en cuenta a los neonatos, pero también a toda la poblacion comprendida
entre los 0 a 14 afos —edad que se prolonga unos afios en algunos
paises—. Y no es adecuado equiparar el descenso de la natalidad con la dis-
minucion de la poblacion infantil. A principio de los arios setenta, e/ HMI
de Valladolid se programa para cubrir las necesidades de esta ciudad, pero
sobre todo para dotar a la Comunidad de Castilla y Leon de un Centro de
nivel terciario del que carecia y sigue careciendo. ;Y cuil era su poblacion y
cudles han sido sus variaciones hasta 19867 La Tabla I revela que de 1970 a
1986 el incremento de habitantes ha sido en Espasia de 4.356.715
(11,3 %). En Valladolid, de 78.082 h. (15 %). Castilla y Leon han perdido
85.126 h. (3,1 %).

TaBLA I
POBLACION DE ESPANA, CASTILLA Y LEON Y VALLADOLID

1970 1975 1981 1986

Censo Padrén Censo Padron*

ESPANA 34.041.531 36.012.682 37.682.365 38.398.246
C. Y LEON 2.668.289 2.563.355 2.583.137 2.583.163
VALLADOLID 413.026 450.425 481.786 491.106

*  Cifras sin caricter oficial, por no ser aprobradas en Consejo de Ministros. Fuente ONE.

Veamos ahora cuiles eran las previsiones de poblacion para Espaia en
cuanto a su poblacion total y la inferior a 15 afios. Pueden apreciarse en la
Tabla 1I, que recoge las proyecciones efectuadas por el Center for Popula-
tion Studies de la Universidad de Harvard en 1977.

TABLA II
PROYECCION DE LA POBLACION ESPANOLA (MILES DE HABITANTES)

Afio Poblacién Total Poblacién menor de 15 afios
1975 35.430 9.562

2000 42.293 9.471

2005 47.064 9.577

2050 49.247 9.598

2075 49.774 9.589

Cabe objetar que estas previsiones realizadas para un siglo pueden no
cumplirse. Es posible. Pero tal hecho nos lo cuestionamos hoy, en 1987,
tras el reciente trabajo de C. Miguel Castasio y A. Agiiero Menéndez (3),
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que prevén un crecimiento menor en la poblacion total y en particular en la
de menos de 15 afios, que el previsto en el trabajo del Ceniro de la Univer-
sidad de Harvard.

Por otra parte, un argumento que apoya el que ha sido el incremento
de la poblacion infantil y no el descenso de la natalidad, el hecho que ha
marcado la planificacion hospiialaria, podemos encontrarlo en lo sucedido
en otras regiones. Segin E. Lluch, el descenso de la natalidad y fecundidad
ba sido en Cataluia, «avanzada o avanzadilla de este proceso» —mayor que
en el resto de Espaiia—, «en paralelo con lo que ha sucedido en el Pais Vas-
co, y hasta cierto punto, en Madridr. Si asi es, y en ello estamos de acuer-
do, ;hubo también inexistente planificacion demogrifica al abrirse nuevos
hospitales y Servicios Pedidtricos, en épocas de signo demogrifico descen-
dente? En Madrid, desde 1965, a los Centros que ya existian, se han suma-
do, el H. Infantil «La Paz», H. Infantil 1.° de Octubre, y los Servicios de
Pediatria del H. Ramén y Cajaby y General de Mostoles. Y cuando la dis-
minucion de la natalidad y de la poblacion infantil en la provincia de Ma-
drid, anuncian un previsible saldo poblacional negativo a corto plazo —es
decir, en nuestros dias—, se prevé la apertura de los Servicios de Pediatria
de los H. Generales de Alcali de Henares y Leganés.

¢Por qué se califica de inexistente la planificacion sanitaria de Vallado-
lid, y no la de Madrid? Aparte de la aberrante distribucion geogrifica de
los hospitales madrilefios —que se trata ahora de paliar—, ;no parece muy
probable, que prevalecieron criterios de otra indole, sobre los estrictamente
sanitarios?... Siendo ecuinime, y en apoyo de los que ahora existen en Ma-
drid, cabe solo argiitr, una vex mis, el incremento de poblacion de esta Co-
munidad, que de 1970 @ 1986 ha ganado 969.876 h. (20,49 %).

St los pardmetros demogrificos no deben utilizarse para justificar el que se
cancelara la apertura del HMI de Valladolid, cuando estaba concluido y total-
mente equipado, ;serian los restantes indicadores, los que no se tuvieron en
cuenta en el momento de su planificacion? Contestando a la pregunga, hay
que aludir ahora a que el propio E. Lluch, cuando tenia las miximas respon-
sabilidades en la Sanidad espasiola, recomocié en cierto momento, la conve-
niencia de integrar el Departamento de Pediatria del H. Clinico y el Servicio
de Pediatria del Hospital Rio Hortega, en el nuevo HMI. Porque &l y sus ase-
sores sabian que Castilla y Leon carecian —y carecen— de Cuidados Intensi-
vos neonatales y pedidtricos; porque un Servicio y una Seccion de Cirugia
Pediitrica en la Region, no cubren sus necesidades; o porque la atencion a la
Cirugia Cardiologica, oncologica, etc., no puede realizarse con garantias y ca-
lidad sin la dotacion de un Centro de nivel III.

Tampoco estamos de acuerdo con E. Lluch en alguna otra cuestion. O af
menos en su interpretacion de algunos hechos. Basindose el ex-ministro en
un reciente trabajo de las demografas Ana Cabré e Isabel Pujadas, con da-
tos definitivos sobre fecundidad en Catalunia hasta 1985 —recuerdo que en
el resto de Espaia sélo contamos, desde 1980, con estadisticas
Drovisionales—, prevé que estamos en un cambio de tendencia: los 65.000
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catalanes nacidos en 1985, daran paso en el asio 2000 a una cifra de 90.000
—hipéresis baja—, a 105.000 —hbipotesis alta—, y que con algunos retra-
s0s, esta mefora se puede ir produciendo en el resto de Espasia, «todo ello si
70 la contrarrestan factores sobre todo culturales».

Esta es por supuesto, una prevision a temer em cuenta —con daros
fiables—, para Cataluria, pero ;por qué s6lo se valora el periodo compren-
dido entre 1985 y el aiio 2000?... Como se aprecia en la tabla recogida de
las demografas citadas, este ascenso en los nacimientos se estaciona del 2000
d 2005, y de nuevo desciende este asio al 2010, con cifras de
79.197/89.015 nacimientos. Se hacen obligadas algunas preguntas: ;qué
datos demogrificos han de utilizarse para la planificacion sanitaria de Cata-
lunia?l..., ;los del intenso descenso de 1970 a 1985, con una tasa de 1,47?...
clos del incremento de 1985 al 2000?... ;los del nuevo descenso entre el
2000 y e/ 20102... Y un corolario también como interrogante. ;Cree E.
Lluch que la frustrante y discriminatoria asistencia hospitalaria infantil de
nivel Il en Castilla y Leon, se hubiera aceptado en Cataluiia? ;Imagina la
respuesta de los catalanes ante la negativa del INSALUD vy el decreto de la
muerte antenatal de un HMI necesario y concluido?

No obstante, defando al margen nuestros razonamientos y pregunias, es
desde luego sostenible que habri una inflexion en el actual descenso de la
natalidad ) que tendri lugar en unas regiones antes que en otras. La ten-
dencia de estos cambios ha sido comentada por A. de Miguel (4) y desde
luego en Esparia, la mayor natalidad tiene lugar en épocas de bonanza eco-
nomica, y la coyuntura economica oscila de forma regular y ciclica, en para-
lelo a otros acontecimientos politicos, y en relacion incluso, con sucesos mas
o menos azarosos. En los dltimos afios, fueron periodos de infortunio los
comprendidos entre 1935 y 1954 —depresion, guerra y postguerra—. De
bonanza, los del desarrollo —1955 @ 1974—. De nuevo de infortunio, los
que se inician en 1975 —crisis energética— Yy que se mantienen en la actua-
lidad, aunque en Catalusia vaya a producirse ya en breve la inflexion aludi-
da. La tasa de fecundidad desciende progresivamente, pero los nacimientos
suben y bajan de acuerdo con estas alternativas.

Una @iltima cuestion. Tampoco consideramos acertado el que la planifi-
cacion hospitalaria infantil se base en la menor ocupacion de las camas pe-
didtricas, evidenciada en los @iltimos tiempos. Desde luego ese descenso es
tan indiscutible como el de la natalidad. Arbelo y col. (5) registran en Ma-
drid, 1985, un total de 1.846 camas pedidiricas en los 12 Hospitales o Ser-
vicios alli existentes. El indice medio de ocupacion ha sido del 59,9 %, con
valores que oscilan entre el 72,5 % —H. Infantil (La Pazx»— y el 43,1 %
—Hospital «La Alcaldesar—. Pero, ;a qué se debe esta baja ocupabilidad?
Es indudable que ademis de los cambios demogrificos y la disminucion o
inversion de los flufos migratorios, existen otros hechos: descenso de la
morbi-mortalidad infantil en relacion con la mejoria de las condiciones
higiénico-sanitarias, mejor calidad de la asistencia pedidtrica primaria y de-
sarrollo de las especialidades pediitricas. En nuestro parecer la mayor in-
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Jluencia en la menor frecuentacion hospitalaria, esii relacionada sobre todo
con la excelente formacion que han recibido en los @ltimos arios los residen-
tes —no hay que olvidar que su entrenamiento se realizé en los hospitales y
que fue tanto mefor, cuanto éstos eran mas cualificados—. Y junio a ello, a
que en algunos Hospitales, la competencia de las especialidades pedidiricas,
Dermitio que se resolvieran sin ingreso, infinitos problemas médicos.

Justamente esto #ltimo es lo que sucedio en Valladolid, donde el De-
partamento de Pediatria del Hospital Clinico, venia reduciendo los ingresos
superfluos a niveles inimaginados. Y se da la paradoja que este hecho se
contrapone a los criterios que han servido para establecer la rentabilidad de
Jos Centros. De acuerdo con tales criterios que no pueden calificarse mis
que con el apelativo de aberrantes, constituye el «desideratum» del aprove-
chamiento, el de un Centro indiferenciado con ocupabilidad del 100 %,
aunque sea a expensas de internar los catarros nasofaringeos y a los nirios
parasitados por lombrices que pican con la cola —se traduce por oxiuros—.
E/ Centro que ahorra costosas estancias hospitalarias, no es rentable.

Sigo pensando y repensando que Castilla y Leon, necesitan un HMI de
nwvel III. Que el nonato estuvo planificado de acuerdo con datos demogrifi-
cos y sanitarios vialidos. Que su cancelacion se comtrapone al objetivo esta-
blecido por la politica sanitaria del Gobierno: accesibilidad a la misma
calidad asistencial a todos los esparioles. Y que en nuestra Region esta acce-
sibilidad s6lo se consigue cuando nuestras futuras madres y nuestros nifios
se trasladan @ Madrid, Santander, Oviedo, Barcelona... comunidades en las
que existe lo que nos faltaba y nos falta.

Mucho nos tememos que la acentuada division que ya existe entre Co-
munidades pobres mal dotadas y ricas, equipadas hasta en exceso, se incre-
mente en el futuro. Pero en lo que atafie a politica sanitaria, por motivos
distintos a los de planificacion demogrifica y sanitaria. Asi lo piensa quien
esto escribe, cuyo nombre se diferencia del de Lluch, en una O vocal que
no s0lo marca la diferencia lingiiistica entre el castellano y el catalin, sino
también lo que en economia e influencia politica, distancia a las Comuni-
dades en infortunio de las de bonanza.

ERNESTO SANCHEZ VILLARES
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PEDIATRIA EXTRAHOSPITALARIA*

Diagnostico y tratamiento del estrefiimiento en el nifio

I. BAREA, C. MuNOz, M. L. MURGA, M. L. ARROBA, R. LAMA y I. POLANCO**

INTRODUCCION

El interés por la problematica del es-
trefiimiento en el nifio ha aumentado no-
tablemente en los dltimos afios, como lo
demuestra el hecho de que hoy en dia,
constituye uno de los motivos mias fre-
cuentes de consulta al gastroenterlogo
pediatrico. Dado que la frecuencia y carac-
teristicas de las heces varfa ampliamente
de unos individuos a otros, no siempte es-
ta justificada la preocupacion de los pa-
dres por el niimero y consistencia de las
heces de sus hijos.

El objetivo de este trabajo es orientar
al pediatra general, sobre la actitud diag-
nostica terapéutica a seguir, ante un es-
trefiimiento funcional en la edad pediatri-
ca, y ayudarle a determinar cuindo debe
remitir al paciente con esttefiimiento orga-
nico a un especialista.

DIAGNOSTICO DEL ESTRENIMIENTO

El diagnéstico se realiza mediante la
valoracién conjunta de los siguientes para-
metros:

1. Historia clinica detallada para es-
tablecer si realmente existe un auténtico
estrefiimiento, debiendo valorar: edad,
frecuencia de las deposiciones, volumen,

consistencia y color de las heces, cambios
con respecto al ritmo intestinal anterior,
presencia de elementos anormales como
sangre, moco o alimentos no digeridos
etc. También es importante indagar sobre
la presencia de vémitos, dolor abdominal,
trastornos del apetito, caracter y conducta,
ingestion de medicamentos y tipo de die-
ta, por la importancia que ésta tiene en
la funcién intestinal (1). Los antecedentes
y habitos alimenticios familiares, asi como
el conocimiento de algin problema de
comportamiento del nifio o de la familia,
pueden facilitar datos de gran interés para
el diagnéstico.

Una vez establecido que existe estrefii-
miento, es fundamental determinar si su
instauracidn es reciente, en cuyo caso se
deberia investigar la posibilidad de que
exista una lesidén orginica, o bien ha co-
menzado muy precozmente, lo que su-
giere una causa congénita del tipo del
aganglionismo o enfermedad de Hirsch-
sprung, maxime cuando ha habido un re-
traso en la evacuacion del meconio

(2).
2. Exploracion fisica para tratar de

descartar una patologia orginica y que
debe incluir:

— Exploracion general.

Seccion patrocinada por el Laboratorio Ordesa, S.A.
** Unidad de Gastroenterologia y Nutricion. Hospital Infantil La Paz. Departamento de Pediatria. Fa-

cultad de Medicina. Universidad Auténoma. Madrid.
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— Exploracion abdominal. Cuando el
estrefiimiento es cronico, se puede apreciar
la existencia de masas duras, palpables, en
fosa iliaca izquierda e hipogastrio (fecalo-
mas). La distension abdominal no es un
hallazgo frecuente (1, 2).

— Tacto rectal. La inspeccion del ano
permite apreciar la existencia de lesiones
locales (fisuras, abscesos, hemorroides,
etc.), manchas fecales, ano entreabierto
pot una masa fecal impactada, etc. Se de-
be valorar el tamafio de la ampolla rectal
y su contenido, encontrindose con fre-
cuencia en estos nifios una ampolla rectal
grande y llena de heces duras, de dificil
extraccién. Asimismo, también se compro-
bari el calibre del conducto ano-rectal y el
tono esfinteriano.

3. Examen radiologico, que petmite
apreciar ya en la radiografia simple de ab-
domen la presencia de abundante conteni-
do fecal en ampolla rectal y sigma.

4. Otras pruebas. Solamente se reali-
zaran cuando estin indicadas:

a) Transito digestivo, permite obset-
var el enlentecimiento del mismo.

b) Enema de bario, es el método mis
adecuado para el diagnéstico de anomalias
estructurales del colon y sigma, permitien-
do visualizar defectos de llenado por las
masas fecales. La técnica con doble con-
traste aumenta su utilidad, al mejorar la
identificacion de pequefios polipos y alte-
raciones minimas de la mucosa, que no
podrian ser vistos en el enema convencio-
nal (2).

¢) Rectosigmoidoscopia, ofrece la po-
sibilidad de valorar directamente el estado
de la mucosa, existencia o no de pdlipos,
fisuras, etc.

d) Biopsia rectal, permite el diagnos-
tico especifico de enfermedad de Hirsch-
sprung (3), de la que se han referido en la
literatura (4, 5) cuatro variedades histol6-

gicas: aganglionismo, hipoganglionismo,
displasias neuronales y aganglionismo li-
mitado al esfinter interno o enfermedad
de Hirschsprung de segmento ultracorto.

La biopsia rectal es el complemento
ideal de la rectosigmoidoscopia, y su utili-
dad es indudable siempre que sea mane-
jada por personal experto y entrenado.
Los estudios histologicos se complementan
con los histoquimicos, que en la enferme-
dad de Hirschsprung, sobte todo en las
tres primeras variedades histologicas cita-
das, demuestran la existencia de un au-
mento de la actividad acetil-colinesterasa
4, 6).

e) Manometria, permite medir la
presion intraluminal en recto y porcidn
rectosigmoidea, mediante pequefias son-
das o balones introducidos a través de un
sigmoidoscopio y conectados a una plumi-
lla registradora. La introduccién de esta
técnica en los dltimos afios, ha facilitado
el diagnostico etioldgico del megacolon y
en general del estrefiimiento. En indivi-
duos normales el registro, después de la
distensién rectal, demuestra la existencia
de un reflejo inhibitorio recto-anal, con
importante disminucion de la presién a
nivel del esfinter interno (relajacién) y pe-
quefias elevaciones de presion a nivel del
esfinter externo (contraccién). En la enfer-
medad de Hirschsprung, el reflejo inhibi-
torio recto-anal estd ausente y no hay rela-
jacién del esfinter interno ante la disten-
si6n, mientras que la respuesta del esfinter
externo permanece normal. En el megaco-
lon funcional, el citado reflejo, asi como
la respuesta del esfinter externo, estin
siempre presentes (7-11).

La mayoria de los autores (7, 11, 12)
estan de acuerdo, en que puede descartat-
se la enfermedad de Hirschsprung, cuando
se objetive una relajacién anal tras la dis-
tension, siempre que los estudios mano-
métricos se realicen en nifios mayores de
un afio.
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En resumen la manomettia permite
distinguir un megacolon subsidiario de ci-
rugia, de otro susceptible de un trata-
miento médico o psicoterapico, evitando
practicar biopsias innecesarias en estos ul-
timos.

Asimismo, estudios manométricos rea-
lizados (9, 12, 13), han puesto de mani-
fiesto un menor tono basal rectal en nifios
estrefiidos que en grupos control, lo que
podria contribuir al «soiling» fecal, pero
no explicarfa la retencién fecal crénica.
Ademis, la respuesta de relajacion del es-
finter anal interno ante la distensién, tam-
bién parece estar disminuida en nifios es-
trefiidos, de tal forma que es necesaria
una distensién mayor para sentir deseos de
defecar (7, 9, 11). Esta incapacidad del es-
finter anal interno para una completa rela-
jacidon, podria explicar la retencidon fecal
en el estrefiimiento cronico (13).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

En principio, es impotante tener en
cuenta que, la incontinencia fecal o en-

copresis puede ocurtit con o sin estrefii-
miento. La fisiologia de la continencia y
los mecanismos fisiopatoldgicos a través de
los cuales se produce la incontinencia en
nifios estrefiidos, son especificos y diferen-
tes de los que producen la incontinencia
en nifios no estrefiidos, en los cuales, la
existencia de alteraciones neuroldgicas, en-
fermedades degenerativas y retraso men-
tal, van a jugar, sin duda, un papel im-
portante.

Por otra parte, el estrefiimiento perti-
naz de comienzo reciente, asi como un
dolor abdominal petsistente tras la elimi-
naci6n de una impactacion fecal de la am-
polla rectal, son situaciones que requieren
una atencion especial, ante la posibilidad
de que sean secundarias a una enfermedad
sistémica o gastrointestinal. Un ejemplo
de lo anterior seria, la obligatoriedad de
descartar una enfermedad de Hirschsprung
ante un estrefiimiento severo de larga du-
racion, con distensién abdominal, que no
responde 2 la terapéutica y que ademas, se
asocie a un retraso de crecimiento. En la
Tabla I, se exponen los signos y sintomas,
que pueden ser Gtiles en el diagnostico di-

TaBLA I. SIGNOS Y SINTOMAS UTILES PARA EL DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Estrefiimiento primario

Enfermedad de Hirschsprung

Edad comienzo Lactante

Intervalo libre

Desde nacimiento

Retrasado
Normal
Frecuentes

No

No

Retraso desarrollo

Expulsién meconio Normal
Ambiente familiar Propicio
Episodios obstructivos Ausentes
Dolor al defecar Ocasional
Encopresis Si

Estado general Bueno
Abdomen No distension

Tacto rectal
Radiologia
Manometria

Biopsia rectal

Fecalomas abd. inferior
Ampolla dilatada

llena de heces
Megarrectosigma

Presencia reflejo
inhibidor del ano
Plexos mientéricos
normales

Distensién importante
Fecalomas todo abd.
Ampolla vacia

Segmento agangliénico estre-
cho. Megacolon por encima.

Ausencia reflejo
inhibidor del ano

Ausencia cel. ganglionares en

plexos mientéricos
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ferencial entre el estrefiimiento primario y
la enfermedad de Hirschsprung.

Si se exceptiia el aganglionismo de
segmento ultracorto, en que los sintomas
suelen comenzar en la infancia temprana
en la enfermedad de Hirschsprung clésica,
la clinica puede iniciarse mis tardiamente
existiendo escasa relacion entre el tamafio
del segmento agangliénico y la severidad
de los sintomas (2, 5). En este sentido es-
tudios recientes (2) han demostrado que
en un 10 % de nifios estrefiidos que no
respondian al tratamiento médico y cuya
sintomatologia habia comenzado casi al
nacimiento o durante el primer afio de vi-
da, se establecido posteriormente el diag-
nostico de enfermedad de Hirschsprung
de segmento ultracorto, con afectacién de
menos de 5 cm. del margen anal. Tam-
bién se ha descrito la asociacién de enco-
presis con aganglionismo del segmento ul-
tracorto y dilatacion segmentaria del co-
lon, lo que hace aconsejable la realizacion
de estudios radioldgicos, seguidos de una
biopsia sucesiva a 3, 4 y 5 cm. del margen
anal, en todos los casos de megacolon
idiopatico. A pesar de ello, a veces sdlo se
encuentra una falta de relajacion del esfin-
ter interno con biopsia rectal normal, que
hacen dificil descartar dicho diagnéstico
).

Por dltimo, y aunque en el estrefii-
miento funcional la radiografia simple de
abdomen puede mostrar colon dilatado
por heces, imagen indistinguible de la
que se aprecia en el megacolon congénito,
tras el enema de bario, la eliminacién del
mismo se realiza ficilmente en el primer
caso, mientras que en el segundo la eva-
cuaci6n es lenta y pobre.

COMPLICACIONES

Independientemente de su etiologia,
los nifios estrefiidos pueden presentar una

serie de complicaciones que agravan el
mismo, aunque en ocasiones su relacion
causa-efecto no es precisa. A continuacion
se analizan las mis frecuentemente encon-
tradas en la practica.

1. Fisura anal, es un desgarro supet-
ficial del conducto anal que aparece sobre
todo en el lactante, debido a la expulsion
de heces duras y voluminosas o bien, se-
cundariamente a una diarrea aguda. Pue-
de ser Ginica o miltiple y con frecuencia se
localiza en la region posterior. Se acompa-
fia de dolor intenso al defecar y el signo
mis llamativo, es la presencia de sangre
roja sobre las heces o de rectorragia des-
pués de la defecacion (1, 14).

La fisura anal desaparece tratando el
estrefiimiento, junto con la aplicacién de
aceite mineral y pomadas anestésicas. La
dilatacidn del esfinter externo contribuye a
su curacion.

2. Prolapso rectal, es la procidencia
del recto a través del ano. Se observa con
frecuencia antes de los tres afios, y su apa-
ricién se ve favorecida por la especial dis-
posicidon anatomica del recto a su edad,
debilidad de los elementos de sujecion,
estrefiimiento y/o diatrea (1, 2).

El diagnostico se establece por inspec-
cion, pudiendo aparecer hemotragias, se-
creciones de moco y en ocasiones dolor
que aunque no suele ser intenso, contri-
buye a alarmar a los padres.

Los episodios repetidos de prolapso
rectal, aparecen con frecuencia en nifios
con fibrosis quistica, por lo que es obliga-
do cuantificar los electrolitos en el sudor,
con objeto de descartar su existencia.

El tratamiento consiste en corregir el
estrefiimiento, evitando ademis, que el
nifio pase mucho tiempo en posicion de
defecar.

3. Encopresis, que consiste en la sali-
da inadvertida de heces. Existe un confu-
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sionismo en la literatura en dependencia
del uso que de este término hacen unos
autores y otros. De tal modo que, la pre-
sencia de encopresis sin estrefiimiento en
individuos sin patologia neurolégica, es
frecuentemente considerada como de ori-
gen psicolégico, mientras que el término
anglosajon «soiling» (ensuciamiento) suele
utilizarse mias en el sentido de una incon-
tinencia fecal de causa orginica. Sin em-
bargo, no hay ningin motivo para consi-
derar como distintos ambos conceptos.

El estrefiimiento cronico es sin duda,
la causa mis frecuente de esta complica-
cién. La salida de las heces se produce por
rebosamiento alrededor de la masa fecal
impactada, a través de unos esfinteres ana-
les dilatados (1, 2, 14). El diagnéstico se
realiza mediante tacto rectal y el trata-
miento, como en las situaciones anterio-
res, consiste en cotregir el estrefiimiento y
el trastorno de conducta cuando esté pre-
sente.

TRATAMIENTO

En el momento de instaurar el trata-
miento de un estrefiimiento, hay que te-
ner en cuenta: los mecanismos fisiopatold-
gicos del mismo, el contenido intestinal,
la capacidad funcional de las paredes del
colon y el funcionamiento del sistema rec-
toesfinteriano. Por todo ello, las medidas
a tomar serdn las siguientes:

1. Medidas generales. Incluyen las de
tipo higiénico, encaminadas a establecer la
costumbre de intentar evacuar a la misma
hora, y aleccionar a pacientes y familiares,
sobre la conveniencia de evitar postponer
la sensacion del deseo de defecar. Otras de
caracter fisico, tales como recomendar eje-
cicios para fortalecer la musculatura abdo-
minal y postural, dirigidas a favorecer el
acto de la defecacion, adoptando posi-
ciones que aumenten la tonicidad muscu-
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lar y permitan alinear el recto y el sigmoi-
de con el eje vertical del organismo, para
facilitar la evacuacion (por ejemplo elevan-
do los pies por encima del plano del sue-

lo).

2. Tratamiento topico de las lesiones
anales (fisuras, criptitis, etc.) cuando estén
presentes.

3. Tratamiento mecanico. Se realiza-
ra en dos fases:

a) Vaciamiento rectal. Se intentard
remover la impactacion fecal, mediante
enemas de fosfatos de 80 a 250 cc. depen-
diendo de la edad del nifio (en general 3
ml./Kg.) (2), seguidos de irrigaciones del
colon con suero salino templado, en vola-
menes de 50 a 100 cc. cada vez, hasta el
total vaciado rectal (1, 14, 15).

Otros autores (2) consideran mas efec-
tivo, administrar 2 enemas de fosfatos,
con un intervalo de 1 hora, vigilando la
aparicion de: deshidratacién hiperténica,
hiperfosfatemia y tetania hipocalcémica.
Aunque estas complicaciones pueden pre-
venirse, administrando a continuacién del
primer enema de fosfatos, otro con suero
salino isotdnico, también se han descrito
casos de shock hipervolémico, después de
la utilizacién de grandes cantidades de so-
lucién salina.

Cuando estas medidas no son eficaces,
serd necesaria la extraccidon manual del
contenido rectal, en ocasiones bajo aneste-
sia general.

En nuestra expetiencia la técnica de
«nursing» (estimulacién rectal) se ha mos-
trado muy eficaz en lactantes, evitando de
este modo, recurrir a otros procedimientos
mias complejos.

b) Enemas de limpieza. Una vez que
el fecaloma ha sido evacuado se adminis-
trard un enema diario de suero salino o
agua jabonosa (80 a 200 cc.) durante la
primera semana, 3 enemas las dos sema-
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nas siguientes y un enema cada tres dias
durante dos semanas mis.

4. Tratamiento farmacologico. Co-
tresponde al uso de laxantes, que en nin-
gin caso se utilizarin antes de vaciar el
recto, y Ginicamente para resolver la fase
aguda del estrefiimiento, retirindolos lo
antes posible y de modo gradual (2, 16).

Existen varios tipos de laxantes, clasifi-
candose segiin su mecanismo de accién (1,
16) (Tabla II). De todos ellos, dado que
no estin exentos de efectos secundarios in-
deseables, solo deberi utilizarse el aceite
de parafina.

Una vez realizado el vaciamiento rec-
tal, se administrarin cantidades crecientes
de aceite de parafina, suficientes para con-
seguir unas heces blandas y provocar tres o

TABLA II.
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cuatro deposiciones al dia, de forma que
el nifio no pueda evitar la sensacién de
defecar. Una dosis adecuada es, 30
cc./Kg. dividido entre mafiana y noche,
manteniéndose el tratamiento durante un
petiodo de 3 meses hasta conseguir un hi-
bito intestinal regular. Posteriormente, la
dosis de aceite se disminuye gradualmente
durante 2-3 meses (2). Es importante la
prevencién de una recaida, sobre todo en
nifios con historia de estrefiimiento desde
el nacimiento. El goteo constante de acei-
te, puede ser un signo de nueva impacta-
ci6n, indicando que la cantidad adminis-
trada es insuficiente.

El aceite de parafina, sobre todo cuan-
do se dan dosis elevadas, puede intetferir
con la absorcién de vitaminas liposolubles:
A, D, E y K. Otro hecho a tener en cuen-

FARMACOS LAXANTES

I. ESTIMULACIONES QUIMICOS DEL PERISTALTISMO

1. Osméticos

— Laxantes salinos: sales de Na, K y Mg.

— Lactulosa.

2. Estimulantes o irritantes
— Aceite de ricino.

— Laxantes polifenélicos: Fenoftaleina y Bisacodil.
— Laxantes antracénicos: Sendsidos A y B.

II. ABLANDADORES DE LAS HECES

1.

Aceite de parafina.

2. Dioctil Sulfosuccinato sddico.
III. AGENTES HIDROFILICOS
1. Salvados.
2. Preparados semisintéticos de celulosa.
3. Gomas y semillas mucilaginosas.
IV. EVACUANTES RECTALES

1
2.

Enemas de jab6n, aceite oliva y fosfato sédico hiperosmolar.
Supositorios de glicerina.
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ta es que, tras su administracién, puede
rezumar por el esfinter anal y, dar lugar a
molestias desagradables y prurito anal.
Ademais se han descrito otros efectos ad-
versos, tales como: fistulas y retraso en la
curacion de heridas en postoperados gas-
trointestinales, neumonia lipoidea por as-
piracién, depbsito en tejidos y organos, y
cancer gastrointestinal (1, 16).

5. Tratamiento dietético. La dismi-
nucién progresiva del contenido en fibra
de las dietas occidentales en los @ltimos 10
afios es, sin duda, la causa principal del
aumento del estrefiimiento en la pobla-
cién infantil, por lo que parece necesatio
aconsejar las dietas ricas en fibra, como
hibito a recuperar en la sociedad actual.

A favor de esta hipdtesis estd la baja
incidencia del estrefiimiento en la pobla-
ci6n infantil de los paises del tercer mun-
do, en cuya dieta existe elevado contenido
en fibras (1, 17).

Se entiende por fibra dietética, la par-
te de los alimentos vegetales que atraviesa
el tracto digestivo, sin ser digeridas por las
secreciones endogenas (17). Esta fibra tie-
ne las siguientes propiedades:

a) Hidrofilicas, por lo que es capaz
de absorber agua, favoreciendo unas heces
mas blandas y voluminosas, que facilita su
expulsion. Este aumento del volumen de
las heces, constituye un estimulo mecinico
del peristaltismo del colon, favoreciendo
asi los movimientos de propulsién y acor-
tando el tiempo de trinsito. Asimismo, se
ha observado una disminucién de la pre-
sién coldénica con dietas ricas en residuos,
lo cual puede prevenir la aparicion de la
enfermedad diverticular (1, 17).

b) Interferir la absorcion de dcidos bi-
liares en el ileon terminal, lo que permite
que &stos estimulen la secrecion de moco a
nivel del colon, lubrificando las heces.

c) Disminuir los niveles de colesterol
por diversos mecanismos (17).
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d) Posible accién preventiva del can-
cer de colon y enfermedad diverticular
1).

Todas estas propiedades de la fibra,
hacen que sea atil no sélo en el estrefii-
miento, sino también como ha sido referi-
do en la literatura en el tratamiento de
enfermedades, tales como, hipercolestero-
lemia, colelitiasis, diabetes y otras (17-20).

Basado en lo anteriormente expuesto,
el tipo de tratamiento dietético del estre-
fiimiento consiste en administrar una dieta
rica en frutas, verduras y cereales integra-
les (salvado), recomendindose asimismo,
la ingestion abundante de liquidos. Las
féculas, azticares y dulces en general, de-
ben restringirse en este tipo de dietas (1,
2, 5, 15, 17).

6. Tratamiento quirdrgico. En la en-
fermedad de Hirschsprung estd indicada la
reseccion del segmento aganglidnico. Los
casos de segmento ultracorto pueden me-
jorar temporalmente, con dilataciones ana-
les con anestesia general, siendo mas efi-
caz la miotomia o esfinterotomia (2, 8,
22). Con ambos tratamientos se consigue
un acortamiento y ampliacién del canal
anal funcional, facilitando que el bolo fe-
cal alcance mejor el 4rea sensorial del rec-
to, y se vacie mis facilmente (23).

Sin embargo, los resultados de la es-
finterotomia en el megacolon idiopitico,
sobre todo los que cursan con inercia cold-
nica, no son satisfactorios (2). Su mayor
utilidad, corresponde a los casos en que
por manometria se demuestra que tienen
aumento de la presion de reposo anal (7).

7. Tratamiento psicotergpico. Las téc-
nicas de modificacidon de la conducta, ree-
ducacion funcional y entrenamiento (bzo-
feedback) son inocuas, y de resultados
prometedores (2, 23). La asistencia psi-
quiatrica sblo estd indicada, cuando estin
presentes alteraciones emocionales de im-
portancia.
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10.

11,
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REVISION

Causas de la muerte sitbita del lactante

INTRODUCCION

A. BLANCO y R. CENA

RESUMEN: El Sindrome de Muerte Stibita del Lactante (SMSL) es la muerte inesperada de
un nifio aparentemente normal. Su incidencia aproximada es de 2/1.000 recién nacidos
vivos. Hay varios factores relacionados con el ambiente, con la madre y con el propio ni-
fio que aumentan el riesgo de SMSL. Los mecanismos del sMSL son todavia muy discuti-
dos, y probablemente los mis significativos pudieran ser las anomalias cardiacas y espe-
cialmente los fallos del control respiratorio. En los estudios nectdpsicos no hay dafio
tisular que justifique el fallecimiento, pero es posible encontrar alteraciones histologicas
menores caractetisticas de situaciones de hipoxia crénica. PALABRAS CLAVE: MUERTE SUBI-
TA. APNEA. HIPOXIA. ACCIDENTES.

CAUSES OF SUDDEN INFANT DEATH (SUMMARY): The Sudden Infant Death
Syndrome (SIDS) is the unexpected death of one apparently normal child. Their inciden-
ce is aproximately 2/1.000 live newborns. There are several factors related to the envi-
ronment, to the mother and the own child which increase the risk of SIDS. The mecha-
nisms of SIDS are very discussed yet, and probably the most significant ones could be
the cardiac anomalies and specially the failures of respiratory control. In the necropsy
studies there are not tissue injuries that could be cause of death, but it is possible to
find histologic disturbs characteristics of the chronic hypoxia. KEY WORDS: SUDDEN
DEATH. APNEA. HYPOXIA. ACCIDENTS.

El sMSL viene definido por la muerte
subita e inesperada por su historia médica,

Probablemente la primera referencia
escrita de este sindrome se remonta al An-
tiguo Testamento en el Juicio del Rey Sa-
lomén.

-El sMSL va tomando una importancia
cada vez mayor, desde hace afios, ya que
en algunos paises (por ejemplo en USA)
es la principal causa de muerte en meno-
res de un afio, lo que unido al descenso
de la natalidad, ctea un evidente proble-
ma sociosanitario.

de un nifio aparentemente normal, la cual
permanece inexplicada después de la reali-
zacién de una autopsia cortecta (1, 2). En -
el fondo de esta definicion, esta la imposi-
bilidad actual de realizar un diagnéstico
cierto de la causa de muerte, encontrando-
nos frente a una autopsia «blancas.

Debido a su incidencia estadistica y a
la naturaleza altamente traumitica para la
familia, se estin dedicando esfuerzos a ni-
vel de estudios epidemioldgicos, hoy ine-
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xistentes en nuestro pais, como de investi-
- gacidn y prevencion de las posibles causas
que pueden llevar al desenlace fatal (pot
ejemplo programas de informacién, aten-
cibn materna y perinatal, monitorizacion
cardio-respiratoria domiciliaria...).

II. EPIDEMIOLOGIA

Al abordar este apartado hay que refe-
rirse a los maltiples estudios realizados,
tanto a nivel de necropsias como de nifios
con riesgo de padecer SMSL (nifios que han
estado a punto de morir de SMSL, herma-
nos de victimas, etc.) que son los grupos
basicos de estas investigaciones, asi como
sus ambientes y familias.

A)  Incidencia y factores socio-econo-
721C0S$

La incidencia es variable de unos paises
a otros (Tabla I), aunque el promedio sue-
le estar en 2 por mil, nacidos vivos (3).

En USA vienen sucediendo un prome-
dio de 5.500 muertes por SMSL, bien do-
cumentadas (9).

TaBLA I. INCIDENCIA DEL S.M.S.L.

PAIS ANO CASOS/1.000 RN
CANADA 1970 3,00
INGLATERRA 1970 2,00
IRLANDA 1971 2,80
CALIFORNIA 1972 1,55
AUSTRALIA 1972 1,70
FILADELFIA 1972 1,92
OHIO 1975 2,08

Respecto a los factores socio-econdmi-
cos, el riesgo de SMSL estd inctementado
en las capas de la poblacién menos afortu-
nadas, respecto a las mis acomodadas. Re-
lacionado con é&sto, un niimero importante

A. BLANCO Y R. CENA

de ellos habrian nacido fuera del matrimo-
nio (eran ilegitimos), estaban viviendo solos
con sus madres y sus padres no tenfan em-
pleos fijos y vivian con cierto hacinamiento
y en distritos 0 zonas mas pobres (10). Pro-
bablemente, esta situacidn esté relacionada
con la calidad de la vida intrauterina y los
cuidados maternos perinatales (11).

B) Factores que dependen del nisio

a) Prematuridad y bajo peso. Hoy en
dia no hay ninguna duda de que los pre-
maturos y de bajo peso tienen mis riesgo
de sMSL que los nifios con término y peso
adecuado (12, 13, 14, 15).

b) Edad. En todas las seties publicadas
aparece un pico de incidencia entre los 2 y 4
meses de edad, con una minima incidencia
en el primer mes de vida (9, 11, 17, 18).

¢) Hermanos. Respecto a los herma-
nos hay que tener en cuenta varios facto-
res. El ser segundo o tercero en cuanto a
orden de nacer, o los hermanos de un par-
to maltiple (19, 20, 21), tienen un mayor
riesgo especialmente para los segundos o
terceros en nacer (22). KRAUS y BORHANI
(16) encontraron un riesgo de 8,33 por
1.000 nacidos vivos en trillizos y 3,87 para
mellizos. Se ha descrito la muerte el mis-
mo dia de pareja de gemelos (14, 18, 23).
En resumen, el riesgo se aumenta con el
orden de nacimiento, siendo atin mayor
en el caso de partos miltiples, en especial
los dltimos en nacer. Posiblemente, un
factor que influya en los partos mdtiples
es su adelantamiento y el bajo peso de los
recién nacidos.

d) Sexo y raza. En la mayor parte de
los trabajos hay un ligero predominio de
varones frente a hembras (24). Este dato
es muy tipico en la mayoria de las enfer-
medades de nifios, y revela poco o nada
acerca de este problema (11). Las diferen-
cias raciales, probablemente estén algo in-
fluenciadas por el szztus socio-econdmico

(16) (Tabla II).
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e) Factores gemeticos y familiares.
Con los datos actuales, parece ser que el
SMSL no esta genéticamente controlado,
aunque puede existir cierta agregabilidad
familiar. En USA, el promedio es 2 por
1.000 nacidos vivos, pero esta 7z#0 se in-
crementa a 2,1 % (10 veces mayor) en los
siguientes hermanos de victimas de SMSL y
pasa a 4,2 % (20 veces mas) entre los ge-
melos supervivientes (25, 18, 14, 22).

TaBLA II. PRINCIPALES ASPECTOS EPIDE-
MIOLOGICOS DEL S.M.S.L.

Dependientes del nino:

1. Mixima incidencia entre 2-4 meses de
edad.

2. Mayor frecuencia en varones (60 %).

3. Prematuridad y bajo peso al naci-
miento.

4. Riesgo ligeramente superior en herma-
nos y en gemelos.

5. Frecuente asociacién de catarros bana-
les.

Ambientales:

1. Nivel socioeconémico bajo.

2. Meses invernales y horas nocturnas.
Dependientes de la madre:

1. Madres jovenes.
2. Adiccién a tabaco o drogas.
3. Anemia durante el embarazo.

Hay estudios que sefialan una mayor
incidencia de respiracién periddica, en
hermanos de victimas, durante registros
domiciliarios en el suefio. Posteriores ana-
lisis en laboratorio, sefialaron una menor
cantidad de apneas cortas durante los pri-
meros 6 meses de vida (26), aunque este
segundo registro se realiz en el laborato-
rio, en donde el suefio podria estar algo
alterado (23). Resumiendo, el SMSL no se
transmite por herencia mendeliana en la
mayoria de los casos.
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f) Otros factores. Para ver si los nifios
afectados habian tenido alteradas algunas
de su funciones fisioldgicas, se revisaron
los datos de 59.379 embarazos, incluyen-
do gestacién, patto y puetperio, el petio-
do neonatal y el desarrollo hasta los 8
afios de edad. De todos los nacimientos,
125 fallecieron de muerte sabita (2,11 por
mil). Esos 125 nifios fueron comparados
con controles similares del mismo grupo
por NAEYE y DRAGE (27), encontrando
que al nacer habian tenido un test de Ap-
gar mis bajo que los controles (21, 27,
28), necesitaron oxigeno y soporte ventila-
torio con mis frecuencia que los controles
(13, 27), los problemas con la alimenta-
cid6n fueron comunes, necesitando alimen-
tacién por sonda con mayor frecuencia;
asimismo, presentaron hipotonia, temblo-
res e incremento del moldeado de la cabe-
za y reflejo de Moro anormal (29, 27).
NAEYE (30) realiz6 un estudio retrospecti-
vo sobre los patrones conductales de 46
victimas, comparando con sus hermanos,
resultando que presentaban una menor ac-
tividad durante el tiempo en que vivieron,
con una menor respuesta frente a estimu-
los externos, junto con un tono diferente
de sus gritos y llanto, respecto al de sus
hermanos (13, 17, 56). Por otro lado se
fatigaban y cansaban mis que sus herma-
nos con las tomas. Estos hallazgos correla-
cionaron bien, estadisticamente, con la
evidencia postmortemn de hipoxemia.

Respecto a la ganancia de peso del ni-
fio hay estudios contrapuestos (27, 32). El
tipo de alimentacién, no hubo diferencias
entre la leche materna y artificial (33). La
mayoria de los nifios que murieron de SM-
SL, tuvieron un retraso en el crecimiento,
cuando como grupo se les compard con un
grupo control (35).

Por altimo, estos nifios presentaron en
un porcentaje variable, del 40-75 % de
los casos, un cuadro de infeccidn respirato-
ria leve de vias altas y/o leves sintomas
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gastrointestinales en la semana previa al
fallecimiento (34), teniendo varios ingre-
sos hospitalatios en el intervalo nacimien-
to-muerte (34). El 20-75 % de los nifios
estaban asintomaticos en el momento de
morir (23).

En nifios con displasia broncopulmo-
nar, el riesgo de muerte sabita es siete ve-
ces mayor que en los controles, es decir, el
11 % de estos nifios murid en compata-
cién con el 1,5 de los nifios de peso simi-
lar sin esta enfermedad pulmonar cronica
(36).

C) Caracteristicas de la madre (42,
46, 47)

Entre los datos epidemioldgicos asocia-
dos a la madre se encuentran: posible he-
morragia en el tercer trimestre de embara-
70 y parto con anestesia (46), menor de 20
afios, soltera (47), que tuvo pocas visitas
de control antes del parto, estuvo enferma
durante el embarazo o tuvo algin aborto
previo, con corto intervalo entre los emba-
razos, que es fumadora o drogadicta, en
especial si es adicta a opidceos.

El riesgo se incrementa con la situacion
social y econdmica de la madre y si el pa-
dre también es menor de 20 afios.

D) Datos de la muerte (17, 23, 42,
47)

La mayoria de las muertes se producen
en los meses invernales, con mucha menor
incidencia en verano. La hora suele ser en-
tre media noche y las 9 de la mafiana,
siendo el lugar mayoritario la residencia
habitual.

Este altimo dato sugiere la necesidad
de investigar mis a fondo la fisiologia del
suefio, como parte importante involucrada
en SMSL.

A. BLANCO Y R. CENA

III. PRESENTACION CLINICA

Habitualmente el nifio es hallado ines-
peradamente muerto en su cuna. La pos-
tura es normal y tranquila, como si estu-
viera dormido. No hay signos aparentes de
violencia, ni de defensa. Nadie le oy6 gri-
tar o moverse en los minutos previos. La
principal caracteristica de este sindrome es
la ausencia de datos anormales. En algu-
nos casos se le encuentra apneico y todavia
puede setr reanimado con vigorosos esti-
mulos fisicos y respiracién boca a boca.

Al preguntar a los padres, retrospecti-
vamente, sobre la conducta del nifio falle-
cido, la mayoria sostienen que su compor-
tamiento era aparentemente normal sin
ninguna alteracion remarcable. Insistien-
do, algunos pueden afirmar que se fatiga-
ba algo con los biberones, que su llanto
era débil, que tenia una actividad fisica
escasa 0 que respondia pobremente a re-
flejos o caricias. No obstante estas descrip-
ciones son inconstantes y quizds influen-
ciadas por las preguntas.

No es raro el antecedente de una leve
infecciébn, probablemente viral, de vias
respiratorias altas. Sin embargo su grave-
dad nunca justifica, por si sola, el falleci-
miento.

IV. PATOGENIA

Los mecanismos que producen el SMSL
son muy disctutidos y hay importantes di-
ferencias entre los resultados de unos y
otros investigadores. La controversia se de-
be a varios motivos:

1. Los estudios funcionales realizados
en los propios nifios fallecidos son escasisi-
mos. La mayorfa murieron antes de que
hubiera motivo para hacetlos.

2. Los datos obtenidos de familiares
adultos o de hermanos mayores se utilizan
a veces para sacar conclusiones de la enfer-
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medad. Sin embargo son organismos
maduros, no lactantes, y es dudoso que
las situaciones sean extrapolables.

3. Los grupos de estudio no son se-
mejantes. Mientras que unos autofes in-
cluyen todos los casos, otros descartan los
nacidos con bajo peso y los que presentan
un intervalo Q-T acortado.

4. El sMSL probablemente sea una
entidad no homogénea y se produzca a
través de distintos mecanismos.

Alteraciones e hiporesis propuestas:

Con mayor o menor rigor cientifico se
plantearon diversas hipbtesis (Tabla III).
Algunas pueden ocurrir simultaneamente,
como las alteraciones respiratorias centrales
y las obstrucciones de vias altas.

ALGUNAS TEORIAS PATOGE-
NICAS HISTORICAS

TaBLA III.

Estrés

Insuficiencia corticoidea
Infeccion bacteriana

Infanticidio

Atrritmia por inmadurez del SNV

1963
1964
1966
1968
1968
1968
cardiaca

Colapso de la triquea
Enfermedad por inmunocomplejos
Deficiencia de magnesio

1970
1972
1972

a) Alteraciones cardiacas

En algunos familiares y en nifios con
formas abortadas se encontraron frecuen-
cias cardiacas mis rapidas de lo normal y
con una escasa variabilidad, asi como in-
tervalos Q-T patoldgicamente acortados o
arritmias. Es posible que estas anomalias
puedan haber sido la causa mortal de al-
gln caso, pero no estd comprobado que lo
sean en la mayoria.

Defecto congénito de la conduccién

b) Alteraciones centrales del control
respiratorio

Se ha propuesto la existencia de una
alteracion del tallo cerebral basindose en
estudios realizados con potenciales auditi-
vos evocados y en la respuesta al CO2. La
hipercapnia es, en organismos normales,
un estimulo respiratorio. En nifios con for-
mas abortadas se obsetvd una respuesta
disminuida al CO2. Por desgracia estos
hallazgos no fueron corroborados por to-
dos los investigadores (11).

c) Apneas de origen periferico

Debidas a obstrucciones respiratorias.
En los organismos maduros la obstruccién
respiratoria no es causa de apnea, por el
contrario, los movimientos respiratorios se
intensifican. Sin embargo se ha sugerido
que en nifios con SMSL, y solo durante el
suefio, pudiera producitla. Serfa debido a

una anomalia de la regulacion respiratoria

durante el suefio. Algunos autores encon-
traron pausas de apnea excesivamente pro-
longadas en estos casos, pero los resultados
no fueron comprobados por otros.

Las obstrucciones ocurren en vias altas,
pueden ser faringeas o nasales y mas du-
dosa es la posibilidad de laringoespasmos.
La porcidon posterior de la lengua estd en-
grosada en los lactantes y puede caer facil-
mente hacia atrds. Incluso se ha sugerido
que estos nifios, en caso de una rinitis, no
abran la boca para respirar durante el sue-
fio (48, 49). También se describid algin
caso de SMSL abortado, con pausas de ap-
nea que desaparecieron al operarle de ade-
noides (50).

Debidas a reflujos gastroesofagicos. La
llegada de contenido liquido a la entrada
de la laringe puede ser causa de apnea,
bradicardia e hipertensién arterial; al me-
nos en las grandes regurgitaciones. Sin
embargo es mas dudoso que este reflejo
ocurra en las formas leves y moderadas.
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También se duda que pueda suceder en
nifios normales, o s6lo en los inmaduros o
con cierto dafio cerebral (51, 52) (Tabla
V).

TaBLA IV. TEORIAS ACTUALMENTE EN
DISCUSION

Principales:

Fallos del control respiratorio
Alteraciones cardiacas

Otras:

Reflujo gastroensofigico
Infeccién virica

Alteraciones del metabolismo
Anafilaxia

Botulismo

Malos tratos

d) Origen infeccioso

La mayor incidencia de las muertes sii-
bitas en los meses frios y en nifios de 2-4
meses, edad de la hipogammaglobuline-
mia fisioldgica, hizo dirigir las investiga-
ciones hacia una causa infecciosa. Un
autor halld cifras bajas de IgA secretora en
los fallecidos, pero no en los resucitados.
Aunque los catarros de vias altas son fre-
cuentes, su intensidad no justifica la direc-
ta produccién del fallecimiento. Se desco-
noce si pueden indirectamente facilitar
otros mecanismos (53).

En un 4 % de las autopsias se encon-
16 Clostridium botulinum, pero la mayo-
tia de los autores le niegan valor a este ha-
llazgo (54). También se le relaciond con el
V. sincitial respiratorio, sin poder compro-
bar su papel.

e) Alteraciones del metabolismo de
los lipidos

En 14/200 casos se hallaron depdsitos
grasos anormales en la necropsia. Recien-
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temente se sugirid la posibilidad de que
fuera debido a una deficiencia de acetil
coenzima A deshidrogenasa. Esta patoge-
nia no parece afectar mis que a una mi-
notia de casos, pero es importante que an-
te un caso de muerte frustrada se recoja
orina y se investigue la posibilidad de una
alteracién del metabolismo. Se podria co-
menzar un tratamiento dietético antes de
que la enfermedad se haga aparente (55,
56, 57).

En algunos de estos enfermos se recoge
el antecedente de una reaccidn anormal
frente a las vacunas de DTP, lo que podria
ser otro dato de identificacion (11, 58).

f) Anafilaxia

Esta hipotesis defiende la posibilidad
de una reaccion alérgica frente a proteinas
alimentarias regurgitadas durante el suefio
e inhaladas en el pulmén. A pesar de que
se propuso ya hace 25 afios no se pudo
nunca fundamentar con bases solidas.
Tampoco se encuentra habitualmente en
las necropsias alimento en los pulmones

(59).

g) Anomalias del SNV y sus mediado-
res

Estan basadas en el hallazgo de taqui-
cardia con escasa variabilidad de la fre-
cuencia y disminucion de la sensibilidad al
CO2. Se encontrd que los corpisculos ca-
rotideos de nifios fallecidos stbitamente
tenfan 10 veces mas dopamina y 3 veces
mis adenalina que los controles. Esta si-
tuacion pudiera ser primaria o secundaria,
pero en cualquier caso dificultarfa la res-
puesta del organismo frente a la hipoxia

(60).

h) Malos tratos

Hay autores que siguen insistiendo en
la posibilidad de que algunos de los casos
de SMSL sean nifios maltratados y asfi-
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xiados por padres que no calcularon la re-
percusion de sus acciones, p. ¢j. tapando-
los con almohadas para no oirles llorar.
Aunque es una posibilidad, los datos epi-
demioldgicos y nectdpsicos no sostienen la
generalizacion de esta hipotesis.

V. ANATOMIA PATOLOGICA

En la necropsia no se encuentra ningu-
na alteracion grave que justifique la muer-
te. Sin embargo se describieron algunas
alteraciones menores (27, 37) que coinci-
den con datos habituales en pacientes que
habian padecido hipoxia cronica. Ello su-
giete que el nifio, independientemente
del hecho final que motivd la muerte, ve-
nia padeciendo una falta de oxigenacion
tisular.

Se comunicaron gliosis del tronco ce-
rebral (44), proliferacion de la astroglia
alrededor de los nicleos del tracto solita-
rio, dorsal del vago y ambiguo (45). Estas
anomalias pueden afectar la regulacién de
la funcidn autébnoma y producir alteracio-
nes respiratorias. No sblo estin presentes
en nifios con SMSL, sino también en pre-
términos con episodios apneicos prolonga-
dos y en enfermos con cardiopatia ciand-
gena (45). Debido a los resultados contra-
dictorios publicados, se estd realizando un
estudio colaborativo entre el Instituto del
sMsL, la Oficina Forense y la Universidad
Matyland, para determinar el valor de los
«marcadores de hipoxia» propuestos por
NAEYE (27).

Respecto al sistema de conduccion car-
diaca, se comunicaron anomalias en algu-
nos casos de SMSL (43), pero otros no pu-
dieron corroborarlos.

En resumen, ciertos hallazgos histolo-
gicos indican que la hipoxia puede alterar
estructuras cetebrales, produciendo, a su
vez, fallos en el control ventilatorio y del
ritmo cardiaco. Estas anomalias causarian
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apnea obstructiva, central, hipoventilacion
y arritmias cardiacas que llevarfan a mis
hipoxemia, agravando los cambios tisula-
res secundarios a la hipoxemia crénica.

Si algunos de estos episodios no termi-
nan por iniciativa del nifio o por actuacién
de la persona que los cuida, puede desem-
bocar en la muerte. Estos datos histologi-
cos se encontraron en un miximo de 2/3
de las necropsias, por lo que resta otro
1/3 sin ninguna hipbtesis sobre la causa
de la muerte (42, 53).

VI. DIAGNOSTICO

Se hace sblo por exclusion de otras
causas de fallecimiento. Mucha mayor im-
portancia tiene identificar los casos de
muerte frustrada o de pausas de apnea
anormales durante el sueflo.

Desde hace afios se estd buscando un
posible marcador: bioquimico, cardiologi-
co, respiratorio, neuroldgico, etc., que nos
dijese qué nifios estan en elevado riesgo
de muerte stbita, pero todavia no se lo-
g10.

VII. PREVENCION Y PERSPECTIVAS FUTURAS

La profilaxis consiste en eliminar aque-
llas circunstancias epidemiologicas que se
sabe favorecen la muerte sibita: tabaquis-
mo, prematuridad, etc. Sin embargo la
mayoria no son ficilmente modificables.

La monitorizacion respiratoria a domi-
cilio parece, de momento, la Gnica medi-
da eficaz, al menos en las formas ocasio-
nadas por apneas durante el suefio. Ade-
mis sitve para disminuir la ansiedad de
los padres y les proporciona confianza. To-
davia no se conoce exactamente en qué ni-
fios estaria indicada, ni por cuinto tiem-
po se les debe mantener. En el caso de
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que ocufra una apnea la reanimacion es
sencilla. Habitualmente la respiracién se
reanuda ante cualquier tipo de estimulo
fisico (62).

Hasta ahora se habia concebido la
muerte sibita del lactante principalmente
como una situacion desgraciada, accidental
e irremediable. Actualmente se ctee que
el fallecimiento sblo ocurre en una parte
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de los casos y que existe una alteracion
funcional, no obligadamente letal, que es
preciso poder identificar a tiempo para
evitar la muerte.

Las investigaciones deben encaminatse
a mejorar el conocimiento sobre la identi-
ficacion de los nifios de alto riesgo y sobre
la indicacién de monitores.
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PAUTAS DIAGNOSTICAS Y TERAPEUTICAS

Coma en la infancia

COMA: DELIMITACION CONCEPTUAL

Se considera que un paciente estid en
coma cuando se encuentra inmévil y no
responde a estimulos externos, presentan-
do una alteracion de las funciones que de-
penden de la conciencia y de la inteligen-
cia, y una abolicién de la vida de relacién.
Precisando mis, coma es la ausencia de
respuesta a cualquier estimulo (1), situa-
cién que se produce cuando el sistema re-
ticular ascendente o los hemisferios cere-
brales estin afectados o destruidos.

Las causas que lo producen en la in-
fancia son, por orden de frecuencia (2)
intoxicaciones, estados post-convulsivos,
infecciones neuroldgicas, trastornos meta-
bolicos (diabetes, hepatopatia, uremia, hi-
poglucemia), traumatismos crineo-encefa-
licos, anemia aguda grave, insuficiencia
cardiaca aguda, hemorragia intracraneal,
deshidrataciones y procesos expansivos.

TABLA 1.

R. PALENCIA

PAUTA DIAGNOSTICA

I. ANAMNESIS

Se realizari de forma detallada, a ex-
pensas de las personas que acompafian al
paciente, valorando especialmente (3): el
comienzo brusco o paulatino, el tiempo
de evolucidén, enfermedades conocidas en
el nifio (diabetes, epilepsia, convulsiones
febriles, cefaleas, infecciones, etc.), trau-
matismos, medicamentos en el medio fa-
miliar o utilizados por el nifio...

II. EXPLORACION CLINICA GENERAL

1. Signos vitales

Valoraciéon inmediata de temperatura
corporal, funcionamiento cardiaco, patrén
respiratorio, tension arterial. Algunos pa-
trones respiratorios tienen valor localizador

(Tabla I).

PATRONES DE RESPIRACION Y LOCALIZACION DE LA LESION

TIPO RESPIRATORIO

NIVEL DE LESION

— Cheyne-Stokes: respiracién creciente y decte-

ciente con periodos de apnea
— Respiracion corta, ripida, superficial

— Kussmaul: inspiracién prolongada seguida de

apnea, con baja frecuencia
— Ritmos en salvas

— Hemisferios cerebrales

— Sustancia reticular activadora ascendente
— Protuberancia

— Médula alta

Departamento de Pediatria. Hospital Clinico y Facultad de Medicina. Valladolid.
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2. Inspeccion

a) Postura corporal, sefiales de trau-
matismos, hemorragias cutidneo-mucosas,
exantemas. ..

b) Posicion de la cabeza y de los
ofos: la desviacién conjugada de la cabeza
y de los ojos del nifio inconsciente traduce
una lesion hemisférica homolateral («mira
hacia el lado de la lesion»), pero también
puede significar irritacién en hemisferio
contralateral, o lesién peduncular contrala-
teral.

3. Nwel de conciencia

Dado que no hay una experiencia sufi-
ciente en la infancia con las escalas de
Glasgow (4) ni la de Bates y cols. (5), he-
mos de valorar la afectacion de la concien-
cia en los nifios segiin su grado de res-
puesta a determinados estimulos, tal como
se recoge en la Tabla II.

TaBLA II.

R. PALENCIA

S. Examen ocular

a) Motilidad de péarpados y de globos
oculares.

b) Reflejo 6culo-cefalogiro (fendme-
no de los ojos de mufieca): girando brus-
camente la cabeza, los ojos se mueven en
direccion opuesta (reflejo conservado); su
abolicion sugiere la lesion del tronco cere-
bral o de los pedinculos cerebrales.

¢) Reflejo corneal.

d) Pupilas. Su valoracién puede
aportar datos en relacién con el origen del
proceso:

— pequeilas, isocdricas, normorreacti-
vas orientan a coma metabdlico;

— dilatadas, isocoricas, arreactivas: le-
sion peduncular, anoxia, isquemia severa,
intoxicacidén atropinica;

— dilatada y arreactiva en un lado in-
dica herniacién uncal con compresion del
hemisferio homolateral,

VALORACION DEL NIVEL DE CONCIENCIA

VIGILANCIA SOMNOLENCIA ESTUPOR COMA SUPERF. COMA PROF.
Conciencia del entorno (+++) (+) (=) (=) (—)
Posibilidad de hablar (+++) (++) (—) (—) (—)
Posibilidad de contestar (+++) (+ +) (+) (—) (=)
Respuesta al dolor (+++) (+++) (++) (+) )
Respuesta motora (+++) (+ + +) (+ +) (+) (—)

4. Tonro muscular y reflejos

Asimetrias del tono muscular —con es-
pasticidad o flacidez unilateral— o de los
reflejos, asi como la presencia de signo de
Babinski, sugieren lesion del hemisferio
contralateral. El meningismo orienta a in-
fecciones del sistema nervioso central, he-
morragia meningea o subaracmoidea o hi-
pertension intracraneal de otra naturaleza.

— miosis arreactiva: orienta a lesion
parasimpdtica, casi siempre por hemorra-
gia en tronco cerebral.

e) Fondo de ojo: para descartar hi-
pertension intracraneal (edema de papila,
hemorragias retinianas)...

6. Examenes complementarios

a) Sanmgre: hematocrito, hemoglobi-
na, - glucosa,, urea, ionograma, osmolari-
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dad, coagulacién, pH y gases, u otras de-
terminaciones segiin los datos aportados
por la anamnesis y exploracién clinica (bi-
lirrubina, transaminasas, hemocultivo, ni-
veles plasmiticos de firmacos, tdxicos...).

b) Orina: volumen, osmolaridad,
densidad, pH, albiimina, glucosa, sedi-
mento, cultivo, tdxicos.

c) Ecografia cerebral unidimensional
o, con fontanela abierta, bidimensional de
tiempo real, que pueden evidenciar dilata-
cion o desplazamiento del sistema ventri-
cular, hemorragias intracraneales, etc.

d) Auwuscultacion craneal para descar-
tar soplos vasculares que orienten hacia
fistulas arteriovenosas cerebrales.

€) Puncion lumbar y estudio del
LCR, cuando existe sospecha de meningi-
tis, encefalitis o hemorragia intracraneal
no traumitica, aunque en este caso si se
dispone de TAC craneal no es ya necesaria
ni oportuna. Antes de efectuar la puncion
lumbar es el examen del fondo de ojo pa-
ra descartar hipertensién intracraneal.

f) Electroencefalograma: especialmen-
te importante para diferenciar entre comas
de origen metabblico (alteraciones difusas)
o de origen orginico (alteraciones focales),
asi como para establecer la muerte cere-

bral.

g) Electrocardiograma, para detectar
alteraciones del ritmo o de la conduccién
cardiaca.

h) Tomografia axial computarizada
cerebral o resonancia magnética nuclear.

1) Medida de la presion intracreneal.

PAUTA TERAPEUTICA

1. Vigilancia permanente y monitori-
zacion en Unidad de Cuidados Intensivos
pediatricos, con control continuo o perid-

dico de:

123

a) Frecuencia cardfaca.

b) Tension arterial.

c) Temperatura corporal.

d) Frecuencia y tipo de respiracion.

e) Presién venosa central, en su caso.
Su determinaci6én esta indicada para con-
trolar los aportes de liquidos; se mide en
auricula, una vez alcanzada a través de
una vena periférica.

f) Presion intracraneal. Su monitori-
zaci6n estd indicada en todos los casos en
los que se sospeche su elevacién, ya que
subidas bruscas o mantenidas pueden su-
gerir una lesion cerebral subsidiaria de in-
tervencion quirdrgica (por ejemplo un he-
matoma). Para efectuar este registro se
dispone de dos métodos: sensor epidural
de fibra 6ptica o monitorizacidén intraven-
tricular.

2. Gotero intravenoso con lo que se
obtiene una via para las extracciones y
aporte de farmacos.

3. Tratamiento de la insuficiencia
respiratoria (disnea, hipoventilacion, cia-
nosis) con oxigeno o, si es preciso, con in-
tubacion y ventilacién asistida.

4. Tratamiento del shock

Si es secundario a hemorragia, correc-
cion con transfusion de sangre, plasma o
expansores de plasma como albtimina al
20 % o dextrano 40 (Reomacrodex); si se
debe a fallo cardiaco o paralisis vascular,
tratamiento con firmacos vasoactivos como
dobutamida (Dobutrex) a dosis de 1-15
microgramos/kg./minuto, por via intrave-
nosa.

5. Tratamiento de la hipertension ar-
teria/ mediante vasodilatadores tipo hidra-
lazina, intramuscular o intravenosa (Ne-
presol) a dosis de 0,2 mg./kg./6 horas o
propanolol (Sumial) en dosis de 1-5
mg./kg./dia.

6. Tratamiento de la hipertermia
(m3s de 38°) mediante antitérmicos por
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via rectal (paracetamol), pafios frios o col-
chones refrigeradores; o de la hipotermia
(menos de 35°) con manta eléctrica, calor
ambiental.

7. Tratamiento de la hipoglucemia
con suero glucosado al 25 % o al 50 % en
dosis inicial de 0,5-1 gr./kg., para conti-
nuar con una perfusion de suero glucosa-
do al 10-15 %; o de la hipetglucemia con
insulina ripida humanizada (Atrapid hu-
mana, Velosulin humana) o bien obtenida
por recombinaciéon (Himulina) a dosis de
0,1 Ul/kg./hora, efectuando controles ho-
rarios de la glucemia para adaptar las dosis
segin los hallazgos.

8. Tratamiento de lo deshidratacion
mediante suero 1.v. de acuerdo con los de-
sequilibrios hidroelectroliticos detectados
en las exploraciones analiticas.

9. Tratamiento del desequilibrio dci-
do-bisico, en su caso. Si hay acidosis res-
piratoria mediante ventilacién mecinica y
si es de origen metabdlico administrando
bicarbonato sédico de acuerdo a la conoci-
da formula: c.c. de bicarbonao molar =
Exceso de bases x Kg. peso x 0,33.

10. Tratamiento de las convulsiones,
empleando difenilhidantoina i.v. (Feni-
toina), que no produce sedacidon y, por

tanto, no profundiza el coma (a diferencia
del fenobarbital). La dosis inicial es de 18-
20 mg./kg., via i.v., muy lenta (riesgo de
hipotensién y de parada cardiaca), con do-
sis de mantenimiento de 10-12 mg./kg./
/dia, en dosis diaria Gnica i.v. muy lenta,
iniciada 24 horas después de la dosis ini-
cial, para conseguir un nivel plasmitico de
10-20 pg/ml.

En caso de fracaso se utilizari el diaze-
pam (Valium) o de clonazepam (Rivotril)
y de’ persistit las crisis se procederd a la
anestesia general tras intubacion y respira-
cién asistida.

11.  Tratamiento del edema cerebral,
con suero hiperténico de Manitol al 20 %
a razon de 0,5-1 gr./kg., administrado en
20-40 minutos, con posibilidad de repetir
en 4 horas. También puede utilizarse la
dexametasona (Decadran), aunque tarda
mis en actuar, pero tiene un efecto mas
prolongado, con dosis inicial de 1,5
mg./kg., y dosis de mantenimiento de
0,25 mg./kg. cada 6 horas i.v. En algunos
casos hay que recurrir a la administracion
de diuréticos tipo furosemida (Seguril) a
dosis de 1-2 mg./kg./dia (repartida en 4
dosis), o a la hiperventilacién con el respi-
rador.

BIBLIOGRAFIA

1. PwM, F.; POSNER, ]J. B.: The diagnosis of stu-
por and coma. F. A. Davis. Philadelphia,
1972.

2. LockMaN, L. A.: Coma. En The Practice of Pe-
diatric Neurology. Swaiman, K. F.; Wright, F. S.
(ed.). C. V. Mosby, St. Louis, 1982, pag. 148.

3. HINTERBUCHNER, L. P.: Examen de un enfermo
inconsciente. Tiempos Médicos, 1982; 202: 17-
28.

4. JENNET, B.; BouDp, M.: Assessment of outcome
after severe brain damage. A pratical scale.
Lancet, 1975; 1: 480.

5. BATES, D.; CARONNA, J. J.; CARTLIDGE, N. E.
F.: A prospective study of non-traumatic coma:
methods and results in 310 patients. Ann.
Neurol., 1977; 2: 211-214.

6. Vannucal, R. C.; YOUNG, R. S. K: Diagnosis
and management of coma in children. En:
Neurologic Emergencies in Infancy and Child-
hood. Pellock, J. M.; Myer, E. C. (ed.). Harper
Row, Philadelphia, 1984, pag. 183.

7. GorDON, N. S.; Fors, A.; Jacosl, G.; MINNS,
R. A.; SESHIA, S. S.: The management of the
comatose child. Neuropediatrics, 1983; 14: 3-5.



Bol. Soc. Cast. Ast. Leon. de Pediatria, XXVIII,

Insuficiencia cardiaca en la infancia

125, 1987

J. ARDURA, J. C. SiLvaA, J. V. MARTINEZ, S. ALBEROLA

DIAGNOSTICO

El diagnostico de la insuficiencia car-
diaca (IC), resulta muy facil cuando se
usan criterios objetivos. En contrapartida
puede ser dificil si esperamos que el pa-
ciente se ponga en evidencia a través de
cianosis, fatiga, disnea...; en particular en
los nifios de mias corta edad (2, 4, 7).

Es factible hacer el diagnéstico de IC

cuando concurren los siguientes criterios
basicos (1, 2, 4, 7):

1. En el examen clinico

a) Taquicardia superior a 160 lati-
dos/min. en estado de calma.

b) Polipnea superior a 60 respir./
min. en iguales condiciones.

¢) Hepatomegalia creciente, y supe-
rior a 3 cm.

2. En ¢l estudio radiogrifico

a) Cardiomegalia con indice cardio-
toracico superior a 60 %.

TRATAMIENTO

Partiendo de la base fisiopatologica del
fallo funcional, el tratamiento de la IC ira
encaminado al restablecimiento de los
componentes implicados. Por tanto, la
asistencia sistemitica tiene por finalidad,
reducir las necesidades y actividad fisicas,

Departamento de Pediatria. Hospital Universitario.

suplir y mejorar la funcién hemodinamica,
corregir las perturbaciones producidas y
atacar la causa originaria de la IC.

1. Reduccion de actividad fisica

— Restriccién en las manipulaciones.

— Situacién del paciente en posicion
de reposo total.

— Evitar la necesidad de alimentacion
(uso de via parenteral).

— Colocarle desnudo en ambiente
térmico adecuado (incubadora, cuna téri-
ca, etc.), para acceso Optimo en la mani-
pulacion.

2. Mejoria de la funcion hemodini-
mica

Se suple y favorece el rendimiento car-
diaco, mejorando la contractilidad a través
de los digitalicos, en particular con digoxi-
na. La dosificacion esta condicionada por
cada individuo y las dosis de partida son
puramente orientadoras, necesitando la re-
gulacién en cada caso, en funcidon de la
edad, peso, via de administracion, res-
puesta clinica, niveles plasmiticos (nivel
plasmitico terapéutico de digoxina 0,5-1,5
ng./ml.) y efectos secundarios.

Debemos considerar la necesidad de
fase de carga o ataque, y fase de sostén o
mantenimiento. Las dosis empiricas de
ataque para la via oral son:

Valladolid.
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Recién nacido pre-

término y bajo peso 30 microgr. /kg.
menores de 2 meses  40-60 microgr./kg.
de 2 meses a 2 afios  60-80 microgr./kg.
mayores de 2 afios 40-60 microgr./kg.

Por via intravenosa se reduce un
25 %; cantidad que se pietde en el proce-
so de absorcidén. La tasa de eliminacién es
aproximadamente de 25 % cada 24 horas.
Por tanto, para mantener el efecto que lo-
gra la dosis de ataque, se debe reponer la
cantidad eliminada, es decir, el 25 % de
la dosis de ataque.

La pauta posoldgica que resulta mis
atil en nuestra experiencia (2, 3), y que
refleja la opinién general (4-7) es la si-
guiente:

1. Ataque o cargs: Administrar
50 % de la dosis prevista; a las 8 horas el
25 % y 8 horas después el 25 % restante.

2. Mantenimiento: Administrar el
25 % de la dosis de ataque, fraccionada
en dos, o sea, 12,5 % y a las 12 horas el
12,5 % restante.

Dada la influencia de la respuesta in-
dividual en la pauta terapéutica, deben

efectuarse controles clinicos de los criterios
diagnosticos antes de la administracién de
cada dosis parcial. Si aquéllos revelan que
no se ha controlado el fallo cardiaco, se
administra la dosis prevista. Si la IC ya re-
sultara controlada, se pasatia a la pauta de
sostén. En general, son necesarias al me-
nos 24 horas, segiin se expresa en la pauta
propuesta como base. Si con ella no se
consigue el control de la IC, deben apor-
tarse incrementos del 10 % cada 8 horas,
extremando la vigilancia del paciente.

La gravedad del problema aconseja
cumplimentar la fase inicial por via venosa;
lo que obliga a extremar las medidas técni-
cas, diluyendo la digital en una perfusion
lenta, evitando la inyeccidon en bolo.

La duracion del tratamiento digitalico
debe cubrir un periodo de tiempo de al
menos 6 meses después de que el indice
cardiotoricico recupere valores normales,
de 55 % para menores de 2 afios y de
50 % para mayores de esa edad. Ademais
del control clinico, disponemos de niveles
plasmaticos y control electrocardiografico,
a fin de descartar disritmias, prolongacién
PR vy alteracines ST/T.

LOS PRODUCTOS COMERCIALES DE DIGOXINA SON:

NOMBRE
PRODUCTO COMERCIAL PRESENTACION COMPOSICION
DIGOXINA LANACORDIN ELIXIR 1ml = 50 microgr.

» » COMPRIMIDOS = 250 »

» » AMPOLLAS 2ml = 500 »

» BOEHRINGER M COMPRIMIDOS = 250 »

» » AMPOLLAS 1ml = 250 »

» SIMES GOTAS 1ml = 500 »

» » COMPRIMIDOS = 250 »

» » AMPOLLAS 2ml = 500 »
METIL-DIGX LANIRAPID GOTAS 1 ml = 600 »

» » COMPRIMIDOS = 100 »

» » AMPOLLAS 2ml = 200 »
ACETIL-DGX AGOLANID COMPRIMIDOS = 250 »

» ACETILDIGOXINA COMPRIMIDOS = 250 »
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En los dltimos afios se han ensayado
nuevos productos farmacoldgicos (Isuprel,
Glucagdn, Nitroprusiato, Prazosin, Hidra-
lazina, Captopril, Enalapril), sin que hayan
sustituido a los digitalicos; suelen utilizarse
asociados a aquéllos en los casos de IC re-
fractaria al tratamiento. Pero quedan reser-
vados a centros y personal con experiencia,
dados los efectos potenciales secundarios y
la necesidad de una prescripcion individua-
lizada en cada caso (1, 5, 6, 8).

3. Correccion de los desequilibrios
originados por la IC

a) Oxigenacién con oxigeno calenta-
do y humidificado.

b) Correccion de acidosis mediante
alcalinizantes.

¢) Tratamiento y prevencion de la in-
feccién pulmonar afiadida, con antibi6ti-
cos de amplio espectro.

d) Reduccion de la sobrecarga hidrica
con restriccion del aporte a 60 ml./kg./
dia y uso de druréeticos; siendo los mis
efectivos:

— Furosemida (Seguril, ampollas de 2
ml. = 250 mg. comprimidos 40 mg.); a
dosis de 1-2 mg./kg./dia por via i.v. o
1.m.; o de 3-10 mg./kg./dia por via oral,
fraccionadas en 1-3 dosis parciales.

— Hidroclorotiazida (Hidrosaluretil,
comprimidos 50 mg.) a razén de 2-5
mg./kg./24 h. por via oral.

— Espironolactona (Aldactone com-
primidos de 25 y 100 mg.) a dosis entre
1-3 mg./kg./24 h. por via oral.

La terapéutica se mantiene hasta que
el control de la IC sea efectivo, suspen-
diendo su administracién en cuanto sea
posible, por la repercusion electrolitica
que conllevan y sus interacciones con la
digital, obligando a vigilar el ionograma
periddicamente.

4. Tratamiento etiologico

En estas situaciones, ademas de las
medidas quirdrgicas aplicables a las mal-
formaciones cardiacas, debemos tener en
cuenta:

a) Transfusion de concentrado de he-
maties en las anemias.

b) Reposicién de glucosa y calcio en
las hipoglucemias e hipocalcemias, respec-
tivamente.

¢) Implantacién de marcapasos en los
bloqueos a-ventriculares.

d) Aplicacion del desfibrilador en las
taquicardias.

e) Evacuacion pericirdica en el tapo-
namiento cardiaco.

f) Tratamiento quirdrgico cuando la
causa subyacente sea una cardiopatia y no
se consiga mejoria en un plazo breve.
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Incidencia y tipo de malformaciones congénitas. Casuistica 1984-86

M. R. RODRIGUEZ, I. FIDALGO y D. LOPEZ PALACIOS

RESUMEN: Se revisan las malformaciones congénitas ocurridas durante los tres altimos
afios. Entre 4.991 recién nacidos vivos y muertos la incidencia de malformados fue de
33,3 por 1.000. La anomalia mis frecuente fue la enfermedad congénita de cadera (14,6
por 1.000), seguida de malformaciones de extremidades, genitourinatias, cardiopatias,
cromosomopatias. No podemos precisar dentro de nuestra setie antecedentes claros de
ingesta de farmacos, exposicion a radiaciones o padecimientos de virasis durante la ges-
tacién. La incidencia de pretérminos y de pequefios para la edad de gestacién fue mis
elevada entre nifios malformados que en el grupo control. La edad media de las madres
de los nifios con cromosomopatias fue mis elevada que la de madres control y de nifios
con otras malformaciones. PALABRAS CLAVE: MALFORNACION CONGENITA.

INCIDENCE AND TYPE OF CONGENITAL MALFORMATIONS. RECOUNT 1984-86
(SUMMARY): A review is made of the types of congenital malformations that have occu-
rred during the last tree years. Of 4.991 newborn of malformations was 33,3 in 1.000.
The most frequent anomaly was the congenital hip ailment (14,6 in 1.000), followed by
malformations in the extremities, in the urogenital tract, congenital heart diseases and
chromosomal anomalies. We cannot precise in our series any clear evidence of ingestion
of drugs, exposure to radiation or of any virus infection during the pregnancy. The inci-
dence of premature infants and of small for date was higher in children with malforma-
tions than in the control group. The average age of the mothers of children with chro-
mosomal anomalies was higher than that of the control mothers and of children with
other types of malformations. KEY WORDS: CONGENITAL MALFORMATIONS.

Las malformaciones congénitas son la
patologia que produce mas morbi-morta-
lidad perinatal entre los recién nacidos de
paises desarrollados. La prevalencia publi-
cada de nifios malformados al nacimiento
varia entre 10 y 120 por 1.000, situdndose
en general alrededor del 25 por 1.000 (1,
2). Entre los nifios malformados, el 25 %
fallecen en el periodo perinatal, estiman-
dose que uno de cada ocho desarrollari re-
traso mental o disminucidn fisica severa
(3). En Espafia la mortalidad producida

por malformaciones congénitas durante el
primer afio de vida, supera el 20 % del
total (4).

Dado que los indices y tipo de malfor-
maciones vatian extraordinariamente en
diferentes publicaciones (1, 2, 3, 4, 5, 6),
nos ha parecido importante revisar nuestra
frecuencia de defectos congénitos basados
en los hallazgos malformativos mayores,
detectados hasta el séptimo dia de vida
postnatal.

Servicio de Pediatria. Hospital Camino de Santiago. Ponferrada.
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MATERIAL Y METODOS

El material utilizado abarca 5.037 re-
cién nacidos entre vivos y muertos, cotres-
pondientes a 4.995 partos atendidos con-
secutivamente en el Hospital Camino de
Santiago desde el 1 de enero de 1984 al 1
de enero de 1987. Solamente fueron in-
cluidos en el estudio nifios con edad de
gestacion de 28 semansas O SUPELIOf y Peso
natal de 1.000 grs. o superior. A los re-
cién nacidos se les efectué al menos una
revisiébn en las primeras 24 horas y otra al
ser dados de alta, durante las cuales se
realiz6 un examen fisico completo, inclui-
da la utilizacién de sonda nasogistrica pa-
ra comprobar la permeabilidad de coanas
y esofago. Ocasionalmente, si los hallazgos
lo hacifan necesario, se completaba el estu-
dio con determinaciones radioldgicas, ana-
liticas o de otro tipo.

El estudio se ha hecho retrospectiva-
mente, basindose en la informacién reco-
gida en las historias correspondientes a
madres y neonatos con malformaciones
«mayores».

En todas las historias de recién nacidos
malformados existia informacién acetca de
posibles datos patolégicos de padres y her-

TABLA 1.
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manos. Cuando las exploraciones prenata-
les (ecografia durante los Gltimos meses de
estudio) habian demostrado la posibi-
lidad de una malformacion, el paciente
era objeto de estudio postnatal hasta su
comprobacidon o exclusion.

RESULTADOS

La poblacidn estudiada reside en la co-
marca del Bierzo y alrededor de una terce-
ra parte habita en el medio urbano. La
mayoria de las mujeres son blancas, esti-
mindose que un 13 % son inmigrantes y
un 4 % negras. La proporcion de madres
menores de 20 afios es de 19,04 % y la de
mayores de 35 afios es de 8,33 %. La si-
tuacidn econdmica oscila entre clase media
o baja, hasta algunas mujeres que viven
en situacion primitiva.

Un total de 4.995 partos dieron lugar
a 4.989 recién nacidos vivos (7), 48 fetos
murieron ante o intraparto y 64 neonatos
lo hicieron en el periodo neonatal precoz
(Tabla I). La mortalidad perinatal media
fue de 2,2 %. Carecemos de informacion
suficiente para descartar malformacion en
46 de los 48 fetos muertos ante o intrapar-
to. Asi pues, el nimero de recién nacidos

INCIDENCIA DE MALFORMADOS

INDICE DE
POBLACION TOTAL R. N. MALFORMADOS MALFORMADOS
POR GRUPO
N.° % N.° % %
NACIMIENTOS 5.037 100 % 168 100 % 3,33 %
NACIDOS VIVOS 4.989 99,0 % 161 95,8 % 3,22 %
MORTALIDAD PERINATAL 112 2,2 % 7 4,1 % 6,25 %
PREPARTO O FETAL TARDIA 48 0,9 % 2 1,2 % 4,16 %
NEONATAL PRECOZ 64 1,2 % 5 2,9 % 7,81 %
EMBARAZOS MULTIPLES 42 0,8 % 0 0,0 % 0,00 %
PESO NATAL <2.500 215 4,2 % 53 32,0 % 24,6 %
VARONES 2611 52,0 % 89 53,0 % 3,40 %
HEMBRAS 2.380 48,0 % 79 47,0 % 3,33 %
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fue de 4.991, 168 de los cuales tuvieron
algin tipo de malformacién mayor, lo que
supone un 3,33 % de nacidos malforma-
dos. El niimero de nifios con «bajo peso al
nacimiento» fue de 4,2 % con un indice
varén/hembra de 1,08.

En la Tabla II se encuentran las mal-
formaciones agrupadas por el sistema que
afectan. Se identifican 10 nifios sindromi-
cos (4 con sindrome de Down), cuyas mal-
formaciones especificas no se agruparon
con las de los demds. Hubo un recién na-
cido polimalformado sin sindrome conoci-
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do, que se tabuld con los demis. Tres de
los ocho nifios con anomalias cromos6mi-
cas tenfan ademds otras malformaciones
que frecuentemente se asocian con el tras-
torno cromosdmico; microrretrognatia,
atresia unilateral de coana, pie equinovaro
y defecto cardiaco (trisomia 18), defecto
cardiaco y atresia de esdfago (trisomia 21).

La enfermedad congénita de cadera
(14,6 por 1.000), fue la anomalia mis fre-
cuente seguida de malformaciones de ex-
tremidades, genitourinarias, cardiopatias y
cromosomopatias (Tabla III).

TaBLA Il.  PREVALENCIA DE LAS MALFORMACIONES CONGENITAS POR SISTEMA AFEC-

TADO
NUMERO DE NUMERO DE INCIDENCIA
R. NACIDOS MALFORMACIONES ~ MALFORMACIONES
; %0
S. NERVIOSO CENTRAL 3 5* 1,0
CABEZA Y CUELLO 8 8 1,6
CARCIOVASCULAR 18 18 3,60
GASTROINTESTINAL 9 9 1,8
GENITOURINARIO * 29 29 5,81
MUSCULO ESQUELETICO * 88 88 17,63
HERNIA CAVIDAD ABDOMINAL 2 3* 0,6
SINDROMES POLIMALFORMATIVOS 10 10 2,0
POLIMALFORMADOS NO SINDROMICOS i 1 0,2
TOTAL 168 170 34,06

* Datos registrados parcialmente en los Servicios de Traumatologia y Urologia.

TABLA III.

INCIDENCIA POR ORDEN DE CRECIMIENTO DE LAS MALFORMACIONES

MAS FRECUENTES

RECIEN NACIDOS

MALFORMACION o %
CADERAS INESTABLES / LUXADAS 73 14,6
DEFORMIDAD DE PIES 15 3,0
CRIPTORQUIDIA 14 2,8
HIPOSPADIA 13 2,6
COMUNICACION INTRAVENTRICULAR 5 1,0
SINDROME DOWN 4 0,8
ARTRESIA ANORRECTAL 3 0,6
ANENCEFALIA 2 0,4
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Se han comparado diversos caracteres
de nifios con malformaciones y su madres
frente a un grupo control de 120 madres y
nifios normales seleccionados al azar:

1. Ia edad media de gestacion en el
grupo de madres de malformados fue de
38,26 semanas frente a 40,03 del grupo
control. No hubo ningtin postérmino mal-
formado; sin embargo la incidencia de
pretérminos fue mas elevada que en la po-
blacién general estudiada (p < 0,0025).

2. No hubo diferencias significativas
(p > 0,10) en el peso medio de los recién
nacidos malformados (X = 2.680 gts.),
frente al grupo control (X = 3.220 grs,).
La incidencia de pequefios para la edad de
gestacion (19,2 %), fue muy superior (p
< 0,005) al de la poblacién general
(3,4 %). Los recién nacidos grandes para
la edad de gestacion fueron mis frecuen-
tes entre la poblacion general (13,39 %)
que en el grupo de malformados (3,0 %)
(p < 0,05).

3. No se encontraron diferencias en
el sexo al considerar de forma global los
distintos tipos de malformados (p >
0,30).

4. No hubo diferencias significativas
en cuanto a la edad media global de ma-
dres de malformados (X = 26,59 afios) y
poblacién general (X = 25,38 afios), aun-
que la edad media de madres de nifios
con cromosomopatias (X = 34,40 afios)
fue mis elevada que la de madres control
(p < 0,0025) y de nifios con otras malfor-
maciones (p < 0,01).

5. No ha existido un indice mayor de
abortos espontineos previos (p > 0,50),
muertes perinatales previas (p > 0,70), ni
malformaciones en los hermanos (p >
0,50) del grupo estudiado comparado con
el grupo control.

No podemos precisar dentro de nues-
tra serie antecedentes claros de ingesta de

farmacos, exposicién a radiaciones o pa-
decimientos de virasis durante la gesta-
cibn.

COMENTARIOS

La incidencia global de malformacio-
nes congénitas detectadas al nacimiento
fue de 33,3 por 1.000 similar a la sefiala-
da en otros estudios (3, 4, 5, 8). Proba-
blemente este indice estd infravalorado
debido a que solo estin incluidas las
malformaciones hasta el séptimo dia de
vida. Se ha calculado que el porcentaje
de malformaciones que se diagnostican al
nacimiento es de 43 % frente a un 82 %
para los 6 meses (10). No obstante resul-
ta muy dificil comparar la frecuencia de
malformaciones congénitas de los distin-
tos estudios (1, 5, 11) debido a que la
incorporacién de determinadas técnicas
como ecografia y muestras fetales, han
permitido la identificacién mas precoz y
exacta de muchas anomalias fetales (4,
11).

La incidencia de malformaciones ma-
yores del SNC, 1 por 1.000, es relativa-
mente baja comparada con otros estudios
donde vatia entre 1,8 y 5,9 por 1.000 (5,
8, 13). La anencefalia, espina bifida, hi-
drocefalia y encefalocele constituyen un
grupo de anomalias cuyo diagndstico
puede realizarse en el periodo neonatal.

Los defectos congénitos han aparecido
con una frecuencia de 3,6 por 1.000. Es-
tan incluidos 18 nifios que presentaron
soplo y/o uno mas de los siguientes sig-
nos: dificultad respiratoria, cianosis, cat-
diomegalia, trastorno del ritmo y hepato-
megalia. Por otra parte, hubo otros dos
casos que presentaron como primera ma-
nifestacién insuficiencia cardiaca en el pe-
fiodo de lactante. Nuestra frecuencia de
defectos cardiacos estd incluida en la refe-
rida por otras series que oscila entre 1,3
y 4,5 por 1.000 (1, 8).
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La frecuencia de cromosomopatias va-
tfa mucho con los medios de estudio, asi
SMITH (9) considera que hasta un 4 % de
los embarazos las presentan, mientras que
la incidencia de cromosomopatias en re-
cién nacidos oscila entre 2,26 y 2,86 por
1.000 (1, 5). En nuestra casuistica solo
quedan reflejadas las cromosomopatias de-
tectadas clinicamente cuya incidencia, 1,6
por 1.000, resulta inferior a la de otras se-
ries.

La frecuencia de malformaciones diges-
tivas fue de 1,80 por 1.000. La atresia
anorrectal resultd la mas frecuente; un ca-
so de atresia de esdfago no incluido, ocu-
trid en una trisomia 21.

La hendidura palatina aislada o asocia-
da a hendidura labial (0,2 por 1.000) re-
sult6 al contrario de lo que ocurre en otras
series, més elevada que la hendidura la-
bial aislada cuya frecuencia es de 0,6 por
1.000 (1, 8).

El indice de displasia congénita de ca-
dera, 14,6 por 1.000 resultd ligeramente
superior a otras series (1, 4). Estdn inclui-
dos 73 recién nacidos que tuvieron algin
tipo de anomalia en la exploracion de ca-
deras (limitacién de abduccién, Ortola-
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ni+) y que requirieron controles en eta-
pas posteriores. Solo 6 de 73 presentaban
una luxacion congénita de caderas.

La ecografia obstétrica permite detectar
sistematicamente la hidronefrosis fetal. La
mayoria de nuestra casuistica no ha sido
estudiada mediante esta técnica, pero du-
rante el Gltimo afio se detectaron dos casos
de hidronefrosis fetal, uno de los cuales
requirid cirugia en el tercer mes de vida.
Nuestra incidencia global fue de 5,81 pot
1.000, mis baja que en otras seties (1, 4,
8).

La incidencia de hernia diafragmatica,
0,40 por 1.000, es superponible con la es-
timada en otros calculos (13).

Los factores causales permanecen des-
conocidos en el 60-65 % de las malforma-
ciones, entre un 5 a 10 % se deben a fac-
tores ambientales y alrededor del 25 % re-
conocen una anomalia genética (14).

El riesgo de recurrencia depende del
tipo de defecto congénito, habiéndose es-
timado que el 78 % de las malformacio-
nes encontradas tienen un riesgo de recu-
rrencia mayor del 1 % (3), lo que hace
necesaria una profilaxis basada en el con-
sejo genético.
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Aspectos demograficos y asistenciales del adolescente*

G. CASTELLANO BARCA

RESUMEN: En 1981 habia 6.579.138 adolescentes en Espafia, lo que supone el 17,46 %
de la poblacién general. Los porcentajes estin disminuyendo, mientras que las cifras ab-
solutas aumentan. Los adolescentes tienen problemas especificos, como el alcoholismo,
el embarazo temprano, la drogadiccidn, los problemas psicosomiticos, etc. Ademis, el
comportamiento del adolescente frente al médico es también peculiar. Por todo ello, se
necesita un equipo de Atencidén al Adolescente que incluya varias especialidades y un
Servicio de Asesoria. PALABRAS CLAVE: DEMOGRAFIA. ADOLESCENCIA. ATENCION AL ADO-
LESCENTE.

DEMOGRAPHIC ASPECTS AND CARE OF ADOLESCENT (SUMMARY): In 1981,
there was 6.579.138 adolescents in Spain, corresponding to 17,46 % of general popula-
tion. The percentages are decreasing meanwhile the absolute figures are increasing. The
adolescents have specific problems, as alcoholism, precocious gravidity, drug addiction,
psychosomatic problems, etc. Besides, the behaviour of adolescents opposite to physi-
cian is also peculiar. For all that, an Adolescent Care team, including several specialities
and a Consultan’s Setvice are needed. KEY WORDS: DEMOGRAPHY. ADOLESCENCE. ADO-
LESCENT CARE

«El nifio pequefio, bajo el control de sus
padres tiene poco poder; el adulto tiende a ser
miés bien comprensivo y tolerante, peto el ado-
lescente, reconcentrado sobre si mismo, sobre
la persona que desesperadamente trata de desa-
rrollar, espera que los demds se den cuenta de
su necesidad de éxito, de aceptacién y de inde-
pendencia» (7).

J. ROSWELL GALLAGHER, 1960

INTRODUCCION

Las lineas anteriores se hallan en el
primer libro sobre Medicina del Adoles-
cente, escrito por el Dr. Gallghen, funda-
dor en 1950 del primer Servicio Médico
especifico para jovenes, anexo al Hospital

de nifios de Boston (7). En Europa la pri-
mera unidad de este tipo se cred en 1960
en Helsinki, a la que siguid la del Prof.
Dogramaci en Ankara en 1964, extendién-
dose a continuacion por otros paises (7).

Es evidente que la adolescencia presen-
ta una problematica mialtiple condiciona-
da por un lado por los grandes cambios fi-
sicos, psiquicos, afectivos y sociales, que se
producen a esa edad (5); y por otro lado
por falta de respuesta social, que no solu-
ciona sus aspiraciones ni su futura incor-
poracion al mundo del adulto.

Sobre este planteamiento inicial consi-
deramos ademas que la asistencia sanitaria
que reciben los adolescentes no es la ade-

* Mesa Redonda sobre Adolescencia. Palencia 4 de abril de 1987.
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cuada, quedando siempre diluida; es poco
especifica e infravalora su patologia. Des-
graciadamente muchos j6venes viven en
una situacion de desesperanza cronica y
como dice el Prof. Rof Carballo «es posi-
ble que la situacion intelectual de la ado-
lescencia sea ain peor que la econdmicar

(1)

Por otra parte hay que considerar que
el estudio de la adolescencia forma parte
de una fenomenologia sanitaria y social en
la que participan disciplinas varias como la
Medicina Preventiva y Asistencial, Psiquia-
tria, Psicologia, Economia, Pedagogia,
Moral y Derecho (1).

Finalmente recordemos que el mundo
del adolescente gira en torno a la familia,
la escolaridad (que ocupa una tetcera pat-
te de su tiempo), la importancia creciente
de las amistades extrafamiliares y la con-
ciencia creciente de su propia identidad
(4, 5). Por tanto es preciso valorar estos
factores cuando se hace una evaluacién so-
bre el estado fisico o psiquico de un jo-
ven.

DEFINICION DE ADOLESCENCIA

El Comité de Expertos para problemas
de la adolescencia de la OMS (1) la define
asi:

Primera adolescencia o pre-puberal10 - 14 afios

Segunda adolescencia o puberal 15 - 19 afios

El conjunto de edad 10 - 19 afios es
llamado «uventudy. Se ha abolido el limi-
te de 30 afios establecido antes como fin
de la época juvenil. Es evidente que la
maduracidén corporal y el papel social del
adolescente han variado, adelantdndose y
asumiendo funciones reservadas no hace
muchos afios a personas de mis edad.

G. CASTELLANO BARCA

ASPECTOS DEMOGRAFICOS

Segtin el censo del INE de 1981, Espa-
fia contaba en esa fecha con una pobla-
cion adolescente de 6.579.138 personas, lo
que supone el 17,46 % de la poblacién
total (1) (Tabla I).

Desde principios de siglo la poblacion
adolescente se ha duplicado, sin embargo
la relacién porcentual entre la poblacién
total y la adolescente ha disminuido:

1900: 18,89 %
1981: 17,46 %

Estos cambios se han producido por la
mayor expectativa de vida, que modifica
las piramides demogrificas. En el caso
concreto de Cantabria la poblacién, en
1981 de 10-19 afios es de 86.580 personas,
de las cuales 45.309 son varones y 41.271
son hembras (1).

En 1978 fallecieron en Espafia 3.136
adolescentes, lo que significa un adoles-
cente muerto por cada 11.727 habitantes
de todas las edades, y por cada 2.027 ha-
bitantes de 10 - 19 afios. A partir de los
afios 60 dejan de ser las enfermedades in-
fecciosas la primera causa de mortalidad
para ocupar su lugar los accidentes de to-
do tipo (Tabla II).

ASPECTOS ASISTENCIALES

En casi todos los paises los adolescentes
son el grupo de poblacion que menos fre-
cuenta las consultas médicas y hospitales
(3). Atn admitiendo la baja morbilidad y
mortalidad de este grupo de poblacién, no
hay relacion entre sus necesidades reales y
la atencion sanitaria que reciben. La adoles-
cencia es el grupo de poblacién menos pro-
tegido en la sociedad moderna por:

A) La opinidn de los jovenes respecto

a su salud.
B) Actitud de los sanitarios respecto
a los adolescentes (3).
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TaBLA I. EVOLUCION DE LA POBLACION ADOLESCENTE

ANOS POBLACION DE 10-19 ANOS POBLACION TOTAL %

1900 3.518.134 18.616.630 18,89
1910 3.860.540 19.995.686 19,30
1930 4.479.595 23.563.867 19,01
1950 5.014.596 28.117.863 17,83
1970 5.739.081 33.956.376 16,90
1981 6.579.138 37.680.967 17,46

(Fuente: I.N.E., Anuarios Estadisticos).

TABLA II.

CAUSAS DE MORTALIDAD DEL ADOLESCENTE

ACCIDENTES, ENVENENAMIENTOS Y VIOLENCIAS

TUMORES
E. APARATO CIRCULATORIO
E. APARATO RESPIRATORIO

E. DEL SISTEMA NERVIOSO Y ORGANOS SENTIDOS

E. INFECCIOSAS Y PARASITARIAS

50,09 %
14,57 %
1>92:'%
6,47 %
4,94 %
3,83 %

Resefiemos brevemente la falta de
coincidencia entre los diferentes autores
sobre los motivos de asistencia a consulta
(3, 7). Lo que si patece claro en la opi-
nidén de la Unidad de Atencién al Adoles-
cente de Folkhalsan, de Helsinki, es que a
partir de los 14 afios de edad predominan
las hembras en las consultas, quizi por la
demanda ginecoldgica.

Llegado a este punto es obligado refle-
xionar sobre tres cuestiones que atafien di-
rectamente al aspecto practico asistencial

(3):

1.° ;Cudl es la formacion de los Pe-
diatras en cuanto a los problemas de salud
del adolescente? Creemos que no hay ple-
na conciencia de esta faceta asistencial y
que existen lagunas en la formacioén, que
se van subsanando.

2.° ;Qué atencion se presta a los
adolescentes a nivel preventivo y asisten-
cza/? Nos parece que insuficiente.

3.9 ;Quién se debe ocupar de la asis-
tencia del adolescente? En este sentido ha-
cemos nuestra la afirmacion de la Acade-
mia de Pediatria de Estados Unidos que
admite que «el campo de la Pediatria in-
cluye el crecimiento, el desarrollo y la sa-
lud del nifio; comienza antes del naci-
miento, cuando la concepcidn se hace apa-
rente, y continda en la infancia y en la
adolescencia, hasta la terminacion del cre-
cimiento y desarrollos.

Parece logico que sea el Pediatra quien
se encargue de la salud del joven ya que
es quien mejor conoce su historial clinico
y todo lo que incide en una posible pato-
logia. En su defecto serd el Médico de Fa-
milia el mis idéneo.

A poca experiencia que se tenga en el
trato con adolescentes llama la atencion lo
peculiar de la relacién con este grupo de
poblacién y que resumimos asi (3):

— El adolescente es critico y exigente.
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— Necesita un tipo de relacion que
no sea moralizante ni censora.

— Rechaza los aspectos administrati-
vOs.

— Rechaza formas tradicionales de in-
terrogatorio médico.

— Una mala recepcion invalidard la
consulta.

— A los adolescentes les gusta ver en
el médico una «persona que en ocasiones
recetar.

— El adolescente ve en el médico una
«petsona de orden». Lo cual basta para en-
gendrar oposicion.

— La autoridad médica es vista por el
adolescente como algo que viene a contra-
rrestar el proceso de individualizacion, la
bisqueda de su propia identidad.

— Ante sintomas que no tengan ex-
plicacién pensar en factores estresantes (fa-
milia, colegio, amigos). Es lo que los ame-
ricanos denominan C.A.E. (conducta
anormal ante la enfermedad).

CONSULTA IDEAL PARA ADOLESCENTES

Es aquella en la que el Pediatra coor-
dine a un equipo de Profesionales que
abarcan diversas disciplinas (Endocrindlo-
go, Ginecdlogo, Psiquiatra, Psicdlogo, En-
fermera, Asistente Social). Naturalmente
que no todos los pacientes deben pasar
por todas las consultas, pero ha de ser po-
sible el trabajo en equipo, la posibilidad
de abordar el problema desde distintos
angulos, si se cree necesario, el intercam-
bio de informacion, las reuniones periédi-
cas y la evaluacion de resultados obtenidos
(Fig. 1).

Por su parte el Pediatra debe comple-
tar su formacidén en materias tales como
Endocrinologia, Ginecologia Juvenil, y
Psiquiatria Infanto-Juvenil. Rechazamos la
tesis de que la asistencia al adolescente
sea, casi exclusivamente el desarrollo de

G. CASTELLANO BARCA

aspectos endocrinoldgicos y psiquidtricos,
siguiendo a Mande (7).

Pediatria

Endocrinologia Pediatrica

Psiquiatria Juvenil

Ginecologia Juvenil
Sociologia

Enfermeria

FG. 1. Consultas que deben trabajar integrada-
mente en la atencion del adolescente. Ademis se
precisard un Servicio de Informacion y Asesoramiento

Damos gran importancia a la recepcion
de los pacientes, que va a condicionar el
que nos acepte o no. La persona encarga-
da de tal menester ha de pensar que la
adolescencia forma una «sociedad dentro
de la sociedad», con sus prejuicios, sus
gustos, sus idolo, su «lenguaje», y ha de
conectar con el adolescente tratando de
entender su problemitica y las posibles li-
mitaciones que impondri de una u otra
forma, antes de ser atendido.

Los autores escandinavos, con amplia
expetiencia, recomiendan un horario de
consultas especial, a horas en que puedan
acudir tras acabar sus labores escolares, en
barrios frecuentados por jovenes, si es po-
sible, con dedicacién a cada paciente de
media hora, y no intercalando las visitas
con otras de nifios pequefios, cuidando el
aspecto de la sala de espera, que no ha de
ser infantil, etc. Olvidar estos detalles res-
ta credibilidad a su juicio (7).
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Merece un comentario especial el secre-
to médico que debe ser guardado a toda
costa, salvo causa grave. Sélo con su con-
sentimiento se les comunicari a los padres
o educadores el problema que exista (3,
7).

PERSPECTIVAS PARA ABORDAR LA SALUD DEL
ADOLESCENTE

Quedan resumidas en la Tabla III.
Aparte de insistir en la nueva formacién
del personal sanitatio, quetemos hacer
hincapié en los aspectos preventivos midilti-
ples, y baste como un ejemplo el bajo
porcentaje de vacunacién antitetdnica que
a nuestro juicio tienen los jovenes.

Es indudable que una asistencia reali-
zada teniendo en cuenta estas premisas es
efectiva y rinde frutos. Citemos la expe-
riencia de la Unidad de Atencién de Fol-
khalsan, segiin la cual pasados los dos
primeros afios, los pacientes acuden por
iniciativa propia o familiar en nimero im-
.portante, y no sdlo por indicacién del Mé-
dico Escolar (Tabla IV).

TABLA III.
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HOSPITALIZACIONES

Pueden hacerse en Hospital Pediatrico
o de adultos, siendo el ideal el Hospital
de dia, y siempre sin estructuras rigidas
que llevarian al incumplimiento de los
consejos y planes administrativos y asisten-
ciales.

CONCLUSIONES

Creemos que la Adolescencia merece
una mejor atencidn sanitaria de la que re-
cibe y que la Pediatria estd capacitada pa-
ta asumir esa tatea. Actualmente es un
grupo de poblacién en «terreno de nadie»,
que en los Gltimos afios tiene una morbili-
dad y mortalidad mis altas por problemas
casi especificos, como la drogadiccidn, el
alcoholismo y la patologia psicosomitica,
ademis de la patologia habitual.

Repetimos lo que se dijo en 1983, en
la XVII Reunién Anual de la Asociacién
Espafiola de Pediatria celebrada en Zara-

goza (1):

«LA PEDIATRIA RECLAMA LA OBLIGACION
Y LA RESPONSABILIDAD DE LA ATENCION
MEDICA DEL SER EN CRECIMIENTO Y POR
TANTO DEL ADOLESCENTE».

INTEGRACION DE LOS CUIDADOS PREVENTIVOS Y ASISTENCIALES

A) ACCION MEDICA DE SALUD (PREVENTIVA) Y NO SOLO DE ENFERMEDAD

B) NUEVA FORMACION PARA LOS SANITARIOS EN:

— ENDOCRINOLOGIA

— GINECOLOGIA

— PSIQUIATRIA INFANTO-JUVENIL
— NEUROLOGIA

— ASPECTOS PSICO-SOCIALES

TaBLA IV. MOTIVADORES DE CONSULTAS

PADRES

EL MISMO INTERESADO
SERV. HIGIENE ESCOLAR
OTROS SERVICIOS
INSTITUCIONES JUVENTUD
AMIGOS

30 %
25 %
25 %
10 %
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CASO RADIOLOGICO

Quiste del plexo coroideo

E. FrAlLE*+, I. FIDALGO* y M. R. RODRIGUEZ*

HISTORIA CLINICA

Hembra nacida de tetcer embarazo de
38 semanas de duracion y sin complicacio-
nes, ocurrido en una madre de 34 afios.
Dos hermanos previos sanos. Durante una
ecografia rutinaria realizada en la 31 se-
mana de gestacidén, se detectd una lesion
anecogénica de 13 mm. de didmetro en el
area del plexo coroideo izquierdo. Parto
vaginal espontineo a las 38 semanas, Ap-
garde 7, 8 y 10a 1, 5 y 10 minutos res-

pectivamente. Peso 2.400 grs. (Pc 10). Ta-
lla 47 cm. (Pc 25-10). P. Cefilico 31 cm.
(< Pc 10). Fenotipo de Sindrome de
Down. En la ecografia transfontanelar de
la recién nacida aparece una estructura re-
dondeada de 10 mm. de diametro, aneco-
génica, de paredes bien definidas y con-
tornos lisos, situada en el glomus del ple-
xo coroideo izquierdo (Fig. 1). No existe
hidrocefalia ni ninguna otra malformacién
significativa en el cerebro.

RG. 1.

Ecografia transfontanelar, mediante corte parasagital (a) y coronal (b). Se observa una estructura re-
dondeada de unos 10 mm. de didmetro, anecogénica, de paredes lisas, situada en el glomus del plexo coroi-
deo izquierdo

Servicio de Pediatria. Hospital Camino de Santiago. Ponferrada.
Servicio de Radiologia. Hospital Camino de Santiago. Ponferrada.
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DIAGNOSTICO Y COMENTARIOS

Quiste del plexo coroideo

El reconocimiento de lesiones quisticas
en el neonato es una de las muchas venta-
jas de la ecografia cerebral, siendo en al-
gunos casos, como en é&ste, diagndstica.

Los quistes del plexo coroideo son le-
siones fundamentalmente visualizadas por
los patdlogos, como lo demuestran los tra-
bajos de SHUANGSHOTI y NETSKY (1), que
los encuentran en un 66 % de las autop-
sias.

Estos quistes debido a su pequefio ta-
mafio son dificiles de visualizar por TAC,
siendo la ecografia el método idoneo para
su diagnéstico, incluso se han logrado ver
a las 17 semanas de gestacion (2). Recien-
temente VEYRAC y COUTURE (2), observan
10 casos de quistes del plexo coroideo cu-
yas caracteristicas son: unilateralidad, ta-
mafio, alrededor de 1 cm., ausencia de hi-
drocefalia acompafiante y evolucién asin-
tomatica.

El diagnéstico diferencial se plantea
fundamentalmente con el quiste subepen-

E. FRAILE Y COLS.

dimal, el cual en un alto porcentaje se
asocia o es consecuencia de hemorragia in-
traventricular o subependimaria; o bien es
secundario a infeccidén intraitero del tipo
de citomegalovirus, toxoplasmosis o ru-
béola (3). También se han visto acompa-
fiando al sindrome cerebro-hepato-renal
(4) y a veces aparecen sin causa reconocida
(5). Ademis su localizacién en los ventri-
culos laterales hace posible el diagnostico
en la mayoria de los casos.

Los papilomas del plexo coroideo son
facilmente diferenciables de los quistes
por su estructura hiperecogénica de con-
tornos irregulares y su comportamiento
«ascular> en los estudios dinidmicos con
TAC (2).

La evolucion siempre es benigna; en
nuestro caso el quiste sigue presentando

caracteristicas similares en el segundo mes
de vida.

Deseamos resaltar la coincidencia en
un nifio con sindrome de Down aunque
no tenemos conocimiento de la mayor fre-
cuencia de estos quistes en &sta ni otras
cromosomopatias.

BIBLIOGRAFIA

1. SHuUANGsHOTI, S.; NETsKY, M. G.: Neuro-
epithelial (colloid) cyst of the nervous system.
Further observations on the pathogenesis, loca-
tion, incidence and histochemistry. Neurology,
1966; 16: 887-903.

2. VEYrac, C.; CONTURE, A.: Normal and patho-
logic choroid plexus ultrasound. Ann. Radio-
logy, 1985; 28: 215-223.

3. SHACKELFORD, S. D.; FULLING, K. N.; GLASIER,
CH. M.: Cyst of the subependymal germinal

matrix: Sonographic demonstration with patho-
logic correlation. Radiology, 1982; 149: 117-
121.

4. DaNnks, D. M.; TipperT, P.: ApAMS, C.; CAM-
BELL, P.: Cerebro-hepatorenal syndrome of
Zellwerger. J. Pediat., 1975; 86: 382-387.

5. SHAwW, C. M.; AwvorD, E. C.: Subependimal
germinolysis. Arch. Neurol., 1974; 31: 374-
381.



Bol. Soc. Cast. Ast. Leon. de Pediatria, XXVIII, 143, 1987

CASOS CLINICOS

Enfermedad de Blount

A. CABRERO*, J. A. GOMEZ CARRASCO*, I. FIDALGO* y F. JUANES**

RESUMEN: Se presenta un nifio de 34 meses de edad. En la exploracién se hallé un in-
tenso arqueamiento de las extremidades infetiores. En el centro de la metifisis tibial de-
recha se palpaba una prominencia dura. El diagnéstico de enfermedad de Blount fue
hecho mediante el estudio radioldgico. PALABRAS CLAVE: ENFERMEDAD DE BLOUNT. TiBIA
VARA. GENU VARUM. DISPLASIA EPIFISO-METAFISARIA.

BLOUNT’S DISEASE (SUMMARY): A 34 months old boy is reported. At the physical ex-
ploration an intense bowing of lower extremities is present. A hard prominence was felt
in the middle of right tibial metaphysis. The Blount’s disease diagnosis was made by
the radiological study. KEY WORDS:

EPIPHYSO-METAPHYSAL DYSPLASIA.

HISTORIA CLINICA

Vardén de 34 meses de edad y de raza
negra, que ingresa junto con sus tres her-
manas, a causa de intoxicacidn medica-
mentosa. El padre de 33 afios, de raza ne-
gra, es alcohdlico. La madre de 33 afios,
de raza negra, estd actualmente en trata-
miento con neurolépticos por brote psicd-
tico. Sus hermanas de 6 y 4 afios y de 8
meses de edad, tienen un desarrollo pon-
deroestatural normal y no presentan defor-
midades esqueléticas. :

En el examen fisico destacamos: Peso
de 14.000 gr. (Pc 25-50), talla de 95 cm.
(Pc 25-50), perimetro craneal de 49 cm.
(Pc 50-75). El segmento inferior es de 42
cm. Marcado arqueamiento en ambas ex-
tremidades inferiores, mas acentuado en la
extremidad inferior derecha (Fig. 1). En

BLOUNT'S DISEASE. TIBIA VARA. GENU VARUM.

la zona medial de la metafisis tibial dere-
cha se palpa una prominencia, de consis-
tencia dura y con vértice proyectado hacia
linea media. Pie plano bilateral. La mar-
cha es balanceante.

Los exdmenes complementarios son:
Hb = 11,5 gr./dl. Hto = 33 %. Leuco-
citos = 6.400 (46 % seg.; 44 % linf.; 6
mon.; 4 eos.). En plasma: Osmolaridad =
294 mOsm/l; Na = 144 mEq/l; K = 5
mEq/l; Cl = 98 mEq/l; Ca = 10,3 mg./
dl.; P = 6 mg./dl.; Fosfatasa Alcalina =
144 mU/ml. En orina: anilisis habituales
y sedimento urinario normales. Fosfaturia
de 15 mg./kg./dia; Calciuria 0,22
mg./kg./dia; Indice Calcio/Creatinina =
0,022; Cuerpos reductores negativos. Os-
molaridad urinaria = 944 mOsm/l. Acla-
ramiento de Creatinina = 128 ml./min./
1,72 m?,

Servicio de Pediatria. Hospital Camino de Santiago. Ponferrada.
* Servicio de Radiologia. Hospital Camino de Santiago. Ponferrada.
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El estudio radioldgico (Fig. 2), mostrd
arqueamiento de miembros inferiores, con
angulacién en varo tibiofemoral, de 23
grados en la rodilla izquierda, y de 43
grados en la rodilla derecha. También se
demuestra varo femoral derecho de 4 gra-
dos. El 4dngulo metafiso-diafisario derecho
es de 13 grados, el izquierdo de 10 gra-
dos. La porcién medial de la metaficis ti-
bial derecha se halla ensanchada, radiolu-
cente y acaba formando un ligero pico.
Existe deformidad del nficleo de osifica-

A. CABRERO Y COLS.

COMENTARIO

La enfermedad de Blount es una clase
especial de genu varo, producida por una
anomalia en el crecimiento de la zona me-
dial del cartilago de conjuncién proximal
de la tibia, que se traduce clinicamente en
la producciéon de un varo tibial de locali-
zacion metafisaria. Maroteaux (1) la clasi-
fica como una displasia epifisometafisaria.

La tibia vara es una rara condicién, co-
mo lo demuestra el que, de mas de 5.000

BG. 1. Aspecto general del enfermo

cidn epifisario, que aparece formando una
cufia de 4dngulo medial. Ambas tibias son
rectas y las relaciones del peroné con la ti-
bia son normales.

FG. 2.

Radiografia anteroposterior de extremidades
inferiores en posicion de pies

nifios estudiados por arqueamiento de las
extremidades inferiores, durante un perio-
do de 50 afios, sdlo 37 pudieron ser diag-
nosticados de tibia vara (2).



ENFERMEDAD DE BLOUNT

Los hallazgos radiogrificos basicos que
permiten el diagndstico temprano y exacto
de tibia vara, consisten en la observacién
de: radiolucencia, esclerosis y aparente frag-
mentacion, de la porcion medial de la me-
tafisis proximal de la tibia, la cual acaba
formando un pico (2, 3), y la presencia de
un angulo metafiso-diafisario mayor de 11
grados en la metafisis proximal tibial (4).

El interés del dragnostico precoz radica
en los favorables resultados de la osteoto-
mia temprana (1, 2). No obstante un nifio
menor de dos afios, puede tener un ar-
queamiento acentuado de las extremida-
des inferiores, sin ningn signo radioldgi-
co que permita el diagnostico de la enfer-
medad (2, 4). Tras un intervalo de 6 a 12
meses, pueden aparecer los primeros cam-
bios radiolégicos que confirman el dignds-
tico de tibia vara. Nuestro paciente pre-
senta signos radioldgicos correspondientes
al estadio I de la enfermedad, segin la
clasificacién de Langenskiold (5), en la ex-
tremidad inferior derecha, mientras que
en la izquierda, aunque arqueada, tiene
una menor deformidad de la porcién pro-
ximal de la tibia, sin los cambios caracte-
risticos de la enfermedad.

El diagnostico diferencial debe plan-
tearse con:
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1. E/ raquitismo carencial o secunda-
rio a otros trastornos del metabolismo
calcio-fosforico. En esta entidad las lesio-
nes no son localizadas, ni los hallazgos
bioquimicos son normales.

2. La incurvacion congénita de la tibia,
la cual es facilmente identificable al naci-
miento, las pruebas de laboratorio son nor-
males, el cartilago de crecimiento no esti al-
terado, y la incutvacion tibial se localiza pre-
ferentemente en le tercio medio o inferior.

3. La diferenciacién con e/ arquea-
miento fisiologico de las piernas puede set
dificil antes de que aparezcan los signos
radiograficos caracteristicos de la tibia va-
ra, hacia los 24 meses (4). La diferencia
basica reside en que en la enfermedad de
Blount, la cortical interna de la tibia, muy
cerca de la metéfisis, presenta una brusca
angulacién hacia dentro, la cual contrasta
con una cortical externa esencialmente rec-
ta. En el arqueamiento fisioldgico, la cur-
vatura es gradual, mis distal y ambas cor-
ticales, interna y externa, estin afectadas
(3). Golding (6) sugiere que el arquea-
miento fisioldgico es una condicién que

potencialmente puede evolucionar hacia

tibia vara, y que algunos pacientes inicial-
mente catalogados de arqueamiento fisio-
l6gico, desarrollan mas tarde tibia vara.
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Déficit de alfa-1 antitripsina. Aportacion de un caso

J. B. GONZALEZ DE LA ROSA, J. SANCHEZ MARTIN, G. MATA FRANCO,
A. AVELLANOSA ARNAIZ, M. PINTO CEBRIAN y L. LEON ARENCIBIA*

RESUMEN: Los autores aportan un nuevo caso de déficit de Alfa 1 antitripsina (AT) que
debuté con ictericia colostitica en el periodo neonatal. Se comenta el fenotipo PiZZ de
la paciente y el de sus padres. La evolucién a los tres afios de edad es aceptable, con
una clinica casi normal, pero existe algin criterio bioquimico y anatomopatolégico de
posible evolucién hacia la cirrosis. PALABRAS CLAVE: DEFICIT DE ALFA 1 AT. FENOTIPO PiZZ.
EVOLUCION IMPREVISIBLE.

ALPHA 1 AT DEFICIENCY (SUMMARY): The authors present an Alpha 1 AT deficiency
in a female infant. She began with cholostatic icterus in her neonatal period. They com-
ment the phenotype patient’s PiZZ and her parents’. At three years old her evolution is
good, with an almost normal clinic, but there are biochemical and anatomopathologic
criteria of a possible evolution to cirrhosis. KEY WORDS: ALPHA 1 AT DEFICIENCY. Pizz

PHENOTYPE. UNFORESEENABLE EVOLUTION.

INTRODUCCION

La alfa 1 AT es una proteina que se

comporta como el mis potente inhibidor

de las enzimas proteoliticas (tripsina, qui-
motrisina, elastasa, etc.) (1), protegiendo
al higado, a los pulmones y a otros drga-
nos, de una agtesién continuada (2). Su
deficiencia predispone con diferente pene-
tracién a hepatopatias en la infancia y a
enfisema pulmonar en el adulto joven.

Los primeros casos conocidos de déficit
de alfa 1 AT, se publicaron en 1963 por
LAURELL y ERIKSSON (3), al detectar en el
plasma de cinco pacientes la ausencia de
la banda correspondiente a la alfa 1 en el
proteinograma. El estudio posterior de es-
tos pacientes demostrtd la presencia de

neumopatia grave en tres de ellos. Pero
fue SHARP (4) en 1969 quien establecid la
relacion entre déficit de alfa 1 AT y cirro-
sis juvenil.

Estd codificada en dos alelos indepen-
dientes situados en el mismo locus del
cromosoma 14 (5). El alelo mis comiin es
el Pi-M (el 90 % de la poblacién), el défi-
cit esta generalmente relacionado con los
alelos Z y S, siendo raro el Pi nulo. Estu-
dios realizados por BLANCO y cols. (6), en-
contraron una mayor frecuencia de falleci-
dos por sepsis meningocdcica en los porta-
dores de fenotipo diferentes al Pi MM. El
trasplante hepatico (7) y la deteccién pre-
natal (8, 9) del déficit de alfa 1 AT, son
dos aspectos que van a cambiar en un fu-
turo proximo la problematica de esta en-

Hospital General Yagiie de Burgos. Servicio de Pediatria.

Servicio de Anatomia Patolégica.
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tidad. Aportamos el caso de un lactante
afecto de ictericia colostitica en las prime-
ras semanas de la vida, por déficit de alfa
1 AT, con el estudio familiar de su fenoti-
po Pi (Tabla I).

J. B. GONZALEZ DE LA ROSA Y COLS.

GPT U.L./1: 44; F. Alcalinas: 497 U.L.; Ta-
sa de Alfa; AT: 30 y 69 mgrs./dl. en un
par de determinaciones. Tiempo de Pro-
trombina: 100 %. Otras determinaciones:
LDH, alfafetoproteina (positiva), comple-

TaBLa I. NIVELES DE ALFA 1 ANTITRIPSINA
PROPOSITUS MADRE PADRE NORMALES
A1FA 1 AT 69 156 106 200-350 mg./dl.
CAPACIDAD DE INHIBICION DE TRIP-
SINA 0,15 0,90 0,60 0,85-1,41
FENOTIPO ALFA 1 77 MZ SZ MM

CASO CLINICO

Lactante hembra, primer hijo de pa-
dres no consanguineos. Parto a término,
eutdcico, peso al nacer de 2,440 kgrs. In-
gresa al mes de vida por presentar desde
el nacimiento color ictérico de piel y mu-
cosas, asi como escasa ganancia ponderal.
Lactancia artificial. A la exploracién, se
aprecia color ictérico de piel y mucosas.
Mala nutricién con escasa cantidad de pa-
niculo adiposo, escasas masas musculares,
se inician bolsas de tabaco en cara interna
de muslos. Auscultacién cardio-pulmonar
normal. Abdomen con hepatomegalia de
través y medio, se palpa punta de bazo.
Genitales de aspecto normal.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

Hemograma: 3.120.000 hematies; 19,6
grs. de Hb; 29,4 % de Hto.; Bilirrubina
total 4,39 mgrs./dl.; Directa: 3,5
mgts./dl. Proteinas totales: 5,4 grs./dl.
(Albamina 60 %; Alfa;, 2 %; Alfa,:
12 %; Beta: 10,5 %; Gamma: 15,5 %).
Lipidos totales: 9,7 grs./dl.; Lipidograma:
Hipetlipidemia, tipo II A. GOT: 91 U.L/I;

mento total 100. Ceruloplasmina 22
mgts./dl.; Cultivos periféricos, exudados:
Negativos. Antigeno Australia y Anticore
y de superficie negativos. Serologia Lies,
toxoplasmosis, citomegalovirus, rubéola:
Negativos. Urea, glucemia, sodio, potasio,
calcio, cloro: Normales. En heces se apre-
cia ausencia de pigmentos biliares.

Con el diagnéstico de sindrome colosti-
tico y déficit de Alfa 1 AT, se realiza lapa-
roscopia y biopsia hepitica. La Anatomia
Patolégica informa: Fibrosis e inflamacion
cronica de los espacios porta, colostasis in-
tra y extrahepatica, con ausencia de con-
ductos biliates en algunos espacios porta,
siendo todo ello compatible con el diagnés-
tico de atresia parcial de vias biliares intra-
hepiticas (Fig. 1). Postetiormente, de for-
ma progresiva, desaparece paulatinamente
la ictericia, apareciendo las heces colorea-
das. Se la mantiene con dieta de proteccion
hepitica, pobre en grasas con aporte de vi-
taminas liposolubles.

Controlada periddicamente mantiene
una normalidad clinica, con peso y talla en
percentiles normales (P. 50), aunque persis-
ten elevaciones de los enzimas hepiticos y
marcada disminucion de Alfa 1 AT.
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A los 2 afios de edad, se la practica
nueva biopsia hepitica en la que, ademais
de los focos de fibrosis en espacios porta,
se observa ligera inflamacién cronica y
marcada proliferacion de conductos bilia-
res en espacios porta, asi como presencia
de globulos hialinos PAS positivos diastasa
resistentes intracitoplasmaticos caracterfsti-
cos del déficit congénito de Alfa 1 AT
(Fig. 2).

En la actualidad la paciente tiene 3
aflos, se encuentra asintomatica, hepato-
megalia de 1,5 traveses. Desde el punto
de vista analitico, petsisten elevaciones de
enzimas hepiticos (GOT, GPT, F. Alcali-
nas, LHH) y marcada disminucién de Alfa
1 AT.
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tantes Pi-ZZ no presentaban signos clini-
cos ni bioquimicos de participacion hepi-
tica. El curso clinico de los portadores del
fenotipo Pi-ZZ con colostasis precoz es
muy variable, la gran mayoria se recupe-
ran de su fase colostatica inicial, entrando
en un periodo asintomatico con alguna al-
teracién bioquimica. La evolucién hacia la
cirrosis es uno de los hechos mas contro-
vertidos, pero parece estar relacionada con
la existencia de algunos factores riesgo co-
mo: ictericia después de los seis meses de
vida, esplenomegalia precoz, hepatomega-
lia dura, fibrosis portal y proliferaciéon
ductal (10, 11, 12). En nuestro caso se
dan algunos de los criterios de riesgo, co-
mo la fibrosis portal, proliferaciéon ductal

Vi, 1. Biopsia hepatica tomada a los 2 meses de
edad en la que se observa fibrosis portal y una mar-
cada colostasis con disposicion pseudoacinar de los
hepatocitos (recuadro). No se observan inclusiones
Pas positivas (Pas-diastasa 200 x-Recuadro 500 x)

DISCUSION

Nuestra paciente es portadora de un
fenotipo Pi-ZZ, que desde un punto de
vista clinico es uno de los de mayor im-
portancia en los déficit de Alfa 1 AT, co-
mo demostrd en sus estudios SVEGER (8),
sobre 200.000 recién nacidos. Sin embat-
go, aproximadamente el 34 % de los lac-

Fa. 2.

Biopsia hepatica tomada a los 2 anos de
edad. Se observa una clara disminucion de la colostasis
y se evidencian inclusiones globulosas Pas positivas
diastasa resistentes en los hepatocitos periportales (cen-
tro y recuadro) (Pas diastasa 200 x-Recuadro 500 x)

y alteraciones enzimiticas a los tres afios
(GOT: 220; GPT: 482; GGT: 482; F.A.:
1386 U.L).

Desde un punto de vista anatomopato-
l6gico, en nuestra paciente, como suele ser
la norma antes de las seis semanas de vi-
da, no se detectaron las inclusiones in-
trahepatocitarias PAS positivas, ya que
suelen ser minimas en este petiodo de la
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vida, siendo evidentes sin embargo en la
segunda biopsia (figura 2), cuando los de-
positos de Alfa 1 AT quedan acumulados
en el reticulo endoplasmico (13).

La deteccion neonatal no es atin acon-
sejable de una forma rutinaria, debido a
la gran cantidad de falsos positivos, a la
baja incidencia de la enfermedad hepitica
o pulmonar en la infancia y a la ausencia
de un tratamiento especifico (9). Sin em-
bargo puede ser util en la madre gestante
con otro hijo afecto.

J. B. GONZALEZ DE LA ROSA Y COLS.

En los pacientes Pi ZZ que evolucio-
nan hacia la cirrosis, el trasplante hepatico
constituye el Gnico método terapéutico de-
finitivo, pues resuelve la insuficiencia he-
patica, normaliza las cifras de alfa 1 AT y
convierte el fenotipo del paciente en el
del donante. Algunos enfermos pueden
beneficiarse de la anastomosis porto-cava
que crea un equilibrio mas favorable entre
sintesis y excrecion de la alfa 1 AT anéma-
la (7, 14).
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Agenesia del cuerpo calloso, atrofia Gptica y epilepsia.

A propésito de un caso

Z. GARCIA AMORIN, E. RAMOS PorO, J. SALAS PUCH, R. ALVAREZ PEREZ y J. LOPEZ SASTRE

RESUMEN: Se presenta el caso de una lactante con ceguera y retraso psicomotor manifies-
to que asocié posteriormente crisis convulsivas generalizadas con escasa respuesta a trata-
mientos anticomiciales, llegindose tras su estudio al diagnostico de agenesia del cuerpo
calloso. Se realiza una revisién del tema a partir de la literatura de los Gltimos afios. PA-
LABRAS CLAVE: ATROFIA OPTICA. EPILEPSIA. RETRASO PSICOMOTOR. AGENESIA DEL CUERPO
CALLOSO.

CORPUS CALLOSUM AGENESIS, OPTIC ATROPHY AND EPILEPSY. APROPOS OF
ONE CASE (SUMMARY): A case of corpus callosum agenesis in an infant manifested by
blindness and severe psychomotor retardation, and subsequently associated with genera-
lized seizures scarcely respondant to anticonvulsants is reported. A review of the recent
literature on the subject has been carried out. KEY WORDS: OPTIC ATROPHY. EPILEPSY.

PSYCHOMOTOR RETARDATION. CORPUS CALLOSUM AGENESIS.

INTRODUCCION

La agenesia del cuerpo calloso es una
malformacion en el desarrollo cerebral que
puede presentarse como hallazgo Gnico o
bien asociarse a un amplio espectto de
anomalias congénitas (1).

En mis de una cuarta parte de los ca-
sos se asocia a anomalias oculares (2); las
convulsiones primariamente generalizadas
suelen ser un sintoma comin presente en
la mayoria de neonatos y lactantes con
agenesia del cuerpo calloso y el retraso psi-
comotor se presenta en mas del 80 % de
los nifios mayores de seis meses en el mo-
mento del diagndstico, encontrindose en
ellos un cociente intelectual menor de 80
dependiendo de las malformaciones aso-
ciadas (1, 4, 6).

Presentamos el caso de una lactante
diagnosticada de agenesia del cuerpo ca-
lloso a partir de una clinica de ceguera y
posterior desarrollo de un cuadro convulsi-
vo generalizado.

CASO CLINICO

BVF hembra de ocho meses de edad,
segunda hija de un matrimonio no
consanguineo que ingresa por presentar
crisis convulsivas generalizadas. La madre
padeci6 tuberculosis pulmonar cuatro afios
antes y un cdlico nefiitico en el segundo
trimestre del embarazo. Parto a término
normal, peso 3.200 grs. (P50), talla 50
cms. (P50) y perimetro cefilico 34 cms.
(P50). Entre sus antecedentes petrsonales
destaca un ingreso en otro centro a los do-

Departamento de Pediatria. Hospital General de Asturias.
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ce dias de vida por ictericia y hemolisis
por inmunosensibilizacién anti-A junto a
probable sepsis. A los tres meses de edad
es vista por un servicio de oftalmologia
por sospecha de déficit visual impre-
sionando como amaurosis sin lesiones cla-
ras.

A los ocho meses comienza a presentar
crisis tonicas generalizadas, a lo largo del
dia, coincidiendo con fiebre. En la explo-
racion destaca ausencia de reaccion a los
estimulos luminosos y un importante re-
traso psicomotor. Peso y talla en el P90 es-
tando el perimetro cefilico en el 93. En
los exdmenes complementarios presenta
hemograma, VSG, glucosa, urea, iones,
calcio, fosforo, amonio y gasomettia nor-
males. Bioquimica de orina normal. Un
l.c.t. con celularidad y bioquimica norma-
les. Rx de torax y columna vertebral not-
males. EEG con trazado de abundante ac-
tividad paroxistica bilateral, asi como in-
dependencia en el registro electroencefalo-
gifico de ambos hemisferios cerebrales
(Fig. 1). Analisis de aminoacidos por
cromatografia en capa fina en suero y en
orina sin alteraciones. Catiotipo con técni-
ca de bandas G con 46 cromosomas mor-
foldgicamente normales. Examen oftalmo-
légico con evidencia de atrofia papilar
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FiG. 1. EEG con trazado con abundante actividad

paroxistica bilateral asi como independencia en el re-

gistro electroencefalografico de ambos hemisferios ce-
rebrales
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completa bilateral. La TAC craneal consta-
ta atrofia cerebral generalizada con dilata-
ci6n importante del tercer ventriculo y se-
paracion de los ventriculos laterales (Fig.
2).

Se diagnostic6 de agenesia del cuerpo
calloso y se le puso tratamiento con feno-
barbital a dosis habituales, reingresando
en repetidas ocasiones en szatus epiléptico
requiriendo la asociacién de distintos anti-
convulsivantes, estando en la actualidad
sin crisis con 4cido valproico y fenobar-

bital.

DISCUSION

El cuerpo calloso es una de las tres es-
tructuras neopaliales que surgen en la li-
nea media durante el desarrollo del tubo
neural. Su formacién comienza hacia la
décima semana de gestacién y finaliza ha-
cia la vigésima semana. Esta embriogéne-
sis, larga en el tiempo, explica que una
agenesia del cuerpo calloso pueda asociarse
a diversas malformaciones cerebrales (holo-
prosencefalia, lisencefalia, paquigiria etc.)
(1, 4, 5, 6).

En cuanto a la patogénesis de estas
malformaciones se ha atribuido a causas
vasculares, infecciosas o genéticas (1) que
podrian actuar en dicho periodo de la ges-
tacidon, peto atin no se ha demostrado de

11NOU8S
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FiG. 2. TAC craneal con atrofia cerebral generaliza-
da, dilatacion del tercer ventriculo y separacion de
los ventriculos laterales
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forma cierta. En ocasiones la agenesia del
cuerpo calloso puede asociarse con otras
anomalias como Sindrome de Rubistein
Taybi, infeccion congénita, historia fami-
liar de agenesia del cuerpo calloso, cromo-
somopatias, etc. (6).

La agenesia del cuerpo calloso puede ser
focal, patcial o completa y en el 35-45 %
de los casos se asocia con anomalias extrace-
rebrales sobre todo faciales (hipertelorismo,
alteraciones oculares, micrognatia, hendi-
dura labial o palatina, etc.) (6). La asocia-
ci6n de anomalia ocular y agenesia del
cuerpo calloso ha sido constatada en mis
de una cuarta parte de los casos, y estas
anomalias oculares pueden ser inespecificas,
malformativas o pseudocoroiditis toxoplas-
mica (2). La atrofia Optica es una alteracion
ocular inespecifica que se asocia con fre-
cuencia a agenesia del cuerpo calloso, sobre
todo en los grandes encefalopatas (2).

El retraso intelectual es muy frecuente,
presentando el 80 % de los nifios mayores
de seis meses un cociente intelectual clara-
mente disminuido en el momento del
diagnéstico y dependiendo de las malfor-
maciones cerebrales asociadas (1, 4, 6).

Segtin LACEY (1), las convulsiones pri-
mariamente generalizadas constituyen un
sintoma comidn presente en lactantes y
neonatos, siendo en ocasiones el sintoma
guia a partir del cual se llega al diagnésti-
€O, COMO en NUEStro €aso.

Por otra parte la agenesia del cuerpo
calloso puede, junto con otros hechos cli-
nicos, constituir verdaderos sindromes, co-
mo es el caso del Sindrome de Aicardi

(7) que solo afecta a hembras y que asocia
agenesia del cuerpo calloso, alteraciones
oculares del tipo de lagunas coriorretinia-
nas, alteraciones esqueléticas y espasmos in-
fantiles; o el Sindrome de Shapiro (8) en el
que la agenesia del cuerpo calloso se acom-
pafia de hipotermia y herencia cecesiva li-
gada al sexo que solo afecta a varones.
En la actualidad se llega ficilmente al
diagnostico de agenesia del cuerpo calloso
por medio de ultrasonografia transfontane-
lar (3) o de TAC, siendo los critetios de
diagnostico mas importantes la dilatacion
del tercer ventriculo, la marcada separacion
de los ventriculos laterales y la dilatacion
de los cuernos occipitales de los ventriculos
laterales con atenuacién de los frontales.

El EEG demuestra alteraciones compa-
tibles con el cuadro clinico convulsivo de
los pacientes y/o independencia en el re-
gistro electroencefalografico de ambos he-
misferios cerebrales (9), mientras que los
potenciales evocados auditivos o visuales
suelen evidenciar una conduccién central
retrasada (1).

El prondstico de la agenesia del cuerpo
calloso es muy variable dependiendo de la
sintomatologia asociada y puede oscilar
desde bueno, cuando la agenesia del cuer-
po calloso es parcial y se descubre de for-
ma ocasional en el curso de una explora-
ciébn general o por otra causa, hasta muy
grave como ocutre en los grandes encefal6-
patas que suelen cursar con cuadros epi-
lépticos severos como es nuestro caso (1).
El tratamiento serd sintomitico y depen-
diente del cuadro clinico con el que curse.
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Shock hemorragico y encefalopatia. ;Un nuevo sindrome?

J. M. MARUGAN, F. TRESIERRA y R. PALENCIA

RESUMEN: Se presenta un paciente con un cuadro agudo de shock, hemorragias, altera-
cién de las pruebas de coagulacion, distermia y diatrea, que sobrevivié con una encefa-
lopatia residual, y que puede incluirse en el sindrome de «shock hemorrigico y encefalo-
patia», de reciente descripcion. Con este motivo se comentan algunas cuestiones de esta
entidad, cuya individualizacion se discute. PALABRAS CLAVE: SHOCK. HEMORRAGIA. EN-
CEFALOPATIA.

HAEMORRHAGIC SHOCK AND ENCEPHALOPATHY. IS THIS A NEW SYN-
DROME? (SUMMARY): It is presented a patient with an acute illness of shock haemort-
hages, coagulation disturbance alterations of the temperature and diarrhoea, which sur-
vived with an encephalopathy, and that he would contain in an entity of recent descrip-
tion, the «haemorrhagic shock and encephalopathy» syndrome. Therefore, we comment
some aspects of this disease whose individualization is debated. KEY WORDS: SHOCK.

HAEMORRHAGE. ENCEPHALOPATHY .

INTRODUCCION

En 1983 LEVIN y cols. (1) describieron
lo que parecia ser un nuevo sindrome que
afectaba a lactantes previamente sanos, los
cuales stibitamente presentaban un cuadro
de encefalopatia, shock, hipertermia, dia-
trea acuosa, coagulacion intravascular dise-
minada y disfuncion hepato-renal; la mor-
talidad era muy elevada, con graves secue-
las neuroldgicas en los supetvivientes. Este
cuadro fue denominado «Shock hemorri-
gico y encefalopatia» (SHE). No pudo de-
terminarse su etiologia. Con posterioridad
otros autores (2, 3, 4, 5, 6, 7, 8) han rea-
lizado nuevas aportaciones, aunque toda-
via hay aspectos que permanecen sin acla-
rar.

Presentamos un paciente con un cua-
dro que por sus caracteristicas puede

ser incluido en el SHE, comentando los
principales aspectos de esta situaci6n.

CASO CLINICO

La paciente es una hembra, tercera hi-
ja de padres sanos, sin antecedentes fami-
liares significativos. El embarazo cursd con
infeccidn urinaria en el tercer mes (cuyo
tratamiento desconocemos). El parto y el
petiodo neonatal fueron normales. A la
edad de 1 mes y 9 dias ingresa de urgen-
cia con un cuadro iniciado dos dias antes
con irritabilidad, deposiciones blandas y
verdosas, rechazo de tomas y palidez.

En la exploracion destacaba una pali-
dez cutaneomucosa e irritabilidad; la fon-
tanela anterior de 2 x 2 cm. es normo-
tensa. Frecuencia cardiaca 120 latidos/mi-
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nuto. Frecuencia respiratoria 40/minuto.
Temperatura axilar 36,4°C. Perimetro ce-
falico 38 cm. La auscultacién cardiopul-
monar, palpaciéon abdominal, faringe y el
resto de la exploracion fisica han sido not-
males.

La analitica practicada al ingreso pre-
senta unos hematies de 2,95 x 106/mm?,
hemoglobina 6,6 gr. %, hematocrito
27 %, leucocitos 7.800/mm’ (Neutrofilos
58 %, cayados 6 %, linfocitos 36 %),
plaquetas 180.000/mm?, urea 45 mg. %,
sodio 140 mEq./l., potasio 4,5 mEq./L
proteinas totales 4,9 gr. %, GOT 24 UI/I.
GPT 9 UI/l., tiempo de protrombina 23
seg. (control 13 seg.) (actividad protrom-
binica 34 %), tiempo de tromboplastina
parcial (TTPA) 55 seg. (control 33 seg.),
test de Coombs directo e indirecto negati-
VOs.

En las horas inmediatas se incrementa
la palidez, aparecen hematemesis y mele-
nas, asi como signos evidentes de insufi-
ciencia cardiaca, sangrando persistente-
mente por los puntos de extraccidon veno-

FiG. 1. Dilatacion ventricular y miltiples quistes
evidenciados en la neumoencefalografia

ha. 2.
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sa. La paciente es digitalizada y sometida
a transfusién de sangre, que tuvo que re-
petitse con posterioridad. Se mantuvo
fluidoterapia intravenosa y se administra-
ron antibidticos de amplio espectro. El
cuadro hemorrigico cedid en las primeras
24 horas, estabilizindose hemodinimica-
mente. En la exploracion se evidenciaba
una hipotonia generalizada, irritabilidad,
manteniendo deposiciones semiliquidas,
con hipotermia. Al tercer dia se objetiva
hepatomegalia y fiebre de 38,5°C, que se
prolongari durante una semana. Los culti-
vos de sangre, LCR, orina y resto de culti-
vos periféricos resultaron negativos. Las
pruebas de coagulacién fueron normales
en control posterior.

Cuatro dias mids tarde se constata un
incremento del perimetro cefilico de 4
cm. (42 cm.), con fontanela antetior 3 x
4 cm. a tensibn aumentada, dehiscencia
de suturas, mirada en sol poniente y vo-
mitos. Realizada una neumoencefalografia
(por la imposibilidad de efectuar otros
examenes en aquel momento) muestra un

0 REDONDO

Dilatacion ventricular con voluminoso quis-
te porcencefilico izquierdo
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sistema ventricular dilatado en todas sus
porciones y miltiples quistes porencefali-
cos, de tamafio diverso y localizacién fron-
toparietal izquierda (Fig. 1), por lo que se
procede a la colocacion de una vilvula de
derivacion ventriculo-peritoneal.

En la evolucién se constata un retraso
psicomotor, evidenciando la exploracién
una hemiparesia derecha; ha presentado
una crisis convulsiva ténico-clonica de apa-
riencia generalizada, que no se ha repetido
(efectiia profilaxis con fenobarbital). Una
TAC de control muestra dilatacion del sis-
tema ventricular con voluminoso quiste po-
rencefélico frontal izquierdo (Fig. 2).

DiISCUSION

El paciente que aportamos presentd un
cuadro agudo de encefalopatia, shock, he-
morragias, alteraciones de las pruebas de
coagulacién y diarrea, con distermia, que
pensamos permiten su inclusién en el SHE
pese a la carencia de algunos datos de in-
terés que, por la necesidad de instaurar un
tratamiento urgente, No se investigaron.

157

El SHE es una entidad de reciente in-
dividualizacién y sobre la cual se han rea-
lizado ya diversas aportaciones, aunque
nos parece cuestionable el que se trate de
un nuevo sindrome. Se trata de una situa-
ciébn que aparece en nifios previamente sa-
nos, de preferencia en el primer afio de
vida. Se afectan ambos sexos (algunos [7]
sefialan predominio en varones) y no pare-
ce existir especial incidencia racial o esta-
cional. En la mitad de los casos se encuen-
tra una historia familiar de trastornos neu-
rologicos y muertes inexplicadas.

Desde el punto de vista c/inico, la en-
fermedad va precedida en 2/3 de los ca-
sos, por un cuadro prodrdmico general-
niente consistente en sintomas leves e
inespecificos, como diarrea, vOmitos,
fiebre o sintomas de infeccidon de vias res-
piratorias altas. Se han establecido (7)
unos criterios de utilidad para el diagnos-
tico en base a los datos aportados por dis-
tintos autores (Tabla 1). El cuadro clinico
es de inicio brusco, casi siempre con con-
vulsiones repetidas e hipertermia, entran-
do el paciente en un estado de coma;
suele presentar taquicardia, taquipnea e

TABLA 1. CRITERIOS DIAGNOSTICOS (n = 38)
SI NO NO CONSTA
Encefalopatia 38 — —
Shock 35 1 2
Coagulacién intravascular diseminada 34 4 —
Diarrea 34 3 1
Anemia aguda 30 3 5
Descenso de plaquetas 31 2 5
Acidosis 35 1 2
Transaminasas elevadas 36 — 2
Afectacién funcién renal 32 5 1
N Hj normal 27 6 5
Cultivos negativos 33 1o 4

* Uno tuvo un enterovirus en el LCR. Tomado de (7).
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hipotensidn, objetivindose un shock seve-
o y rebelde al tratamiento. En las horas
siguientes se observan hemorragias a cual-
quier nivel, siendo las mis frecuentes en
el tracto gastrointestinal y en los lugares
de puncidén venosa, asi como una diatrea
profusa acuosa o sanguinolenta, aparecien-
do también signos clinicos de hipertension
intracraneal. La hepatomegalia es cons-
tante.

Entre los estudios complementarios, el
laboratorio muestra una acidosis metabdli-
ca marcada, hipertransaminasemia, fre-
cuentemente elevacién de la urea, creati-
nina y sodio plasmaiticos, y leucocitosis.
En las horas siguientes se establece una
coagulacibén intravascular diseminada, y un
rapido descenso de la hemoglobina plas-
mitica. Las cifras de glucemia, amonie-
mia, calcemia y bioquimica de LCR son
normales. Los estudios bacteriolgicos y vi-
roldgicos a través de cultivos de sangre,
LCR y cultivos periféricos, asi como tests
serologicos para anticuerpos frente a dis-
tintos virus conocidos como causa de shock
hemorragico fulminante, en los supetvi-
vientes (1, 7), no han conseguido identifi-
car hasta el momento un agente causal co-
min. Asimismo, la investigaciéon sérica de
los toxicos mis habituales ha sido también
negativa (7). El EEG mostrard anomalias
difusas graves (1, 5), y la TAC signos de
edema cerebral.

El tratamiento es sintomatico: se basa-
ta en la correccidon del shock, habitual-
mente severo y resistente a la terapia, re-
quiriendo a veces masivos volimenes de
fluidos, infusiones de bicarbonato, trans-
fusiones de sangre y/o plasma fresco para
corregir la anemia aguda y el cuadro de
CID, y prevencién y tratamiento del ede-
ma cerebral.

La evolucion suele ser fatal, y en los
pocos supervivientes las secuelas neurolégi-
cas residuales son casi constantes (1, 4, 7).
Sin embatgo, también se han descrito ca-
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sos mis leves y con mejor prondstico (2,
8). La acidosis metabdlica y la disfuncién
hepitica y renal se corrigen al restaurar el
volumen circulante normal, pudiendo ser
debidas a una mala perfusién tisular, y es-
tatian por tanto en funcién de la severi-
dad del shock (1, 7).

Los Aallazgos necropsicos son muy
constantes: se observan hemorragias pete-
quiales en maltiples 6rganos, el intestino
contiene un liquido hemorragico y gene-
ralmente un infiltrado inflamatorio en la
lamina propia de intestino delgado. En al-
gunos casos hay un aumento de tamafio
de los ganglios linfaticos intestinales y
atrofia de vellosidades, pero no hay signos
de pancreatitis (9). También es frecuente
una necrosis hepitica moteada centrolobu-
lillar. El cetebro aparece de forma cons-
tante intensamente adematoso.

La etiopatogenia de este sindrome es
desconocida. No se ha observado contacto
con enfermedades infecciosas conocidas,
viajes al extranjero, ni exposicion a farma-
cos ni toxicos de otro tipo. No parece ha-
ber tampoco incidencia estacional (1, 7),
aunque en una serie publicada (4) hay un
ligero predominio invernal. En ningin caso
los estudios microbioldgicos han permitido
identificar una causa infecciosa comiin. Se
han planteado distintas hipdtesis para
explicar este trastorno. En la descripcién
inicial del sindrome (1) se hallaron en los
pacientes bajas concentraciones de alfa-1-
antitripsina, con niveles elevados de tripsi-
na plasmitica, sugitiendo que la enferme-
dad podtia estar en relacién con una libera-
ciébn masiva de enzimas proteoliticos a la
circulacion, con la consiguiente destruccién
de la microcirculacién. Este hallazgo no se
ha comprobado mis tarde (8), y podria in-
cluso deberse a la propia hipertermia que,
en su afectacidén multisistémica, podria in-
volucrar también al pincreas (10).

Otros autores insisten en la posibilidad
de que se trate de un golpe de calor (4,
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10, 11, 12, 13, 14), indistinguible clinica-
mente del SHE, en lactantes sobrearropa-
dos en el curso de una infeccion leve. Sin
embargo, en la mayoria de casos no hay
evidencia de exceso de abrigo (6, 7, 9).
También es llamativa la semejanza entre
el SHE y el shock toxico, por ello no hay
que descartarlo como posible causa del
sindrome, que es precedido frecuentemen-
te por una infeccion viral que alteraria la
flora bacteriana normal, con sobrecreci-
miento de bacterias productoras de toxinas
(3, 7, 9, 15). Otras hipbtesis sugieren una
relacién con el sindrome de pancreatitis
idiopatica aguda infantil (16), o bien una
exposicion a agentes toxicos o infeccion
virica ain no identificados. No se cues-
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tiona su relacién con el sindrome de Reye
porque éste tiene caracteristicas clinicas,
analiticas y anatomopatoldgicas distintas.

La inespecificidad de las manifestacio-
nes clinicas (posibles todas ellas en otras
situaciones), la carencia de datos de labo-
ratorio patognomonicos, y el desconoci-
miento de su etiopatogenia (para la que se
han propuesto diversas hipotesis), llevan a
plantearse si es realmente un nuevo sin-
drome o simplemente un nuevo término
para designar a una patologia conocida
antes con otra nomenclatura. Pese a esto,
diversos autores (1, 7, 8, 9) consideran
que cuando las manifestaciones se toman
en conjunto constituyen un cuadro carac-
teristico.
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Enanismo diastrofico

J. SANCHEZ MARTIN, P. APARICIO L0ozANO, G. DE LA MATA FRANCO,
E. SASTRE HUERTA, B. ALONSO ALVAREZ y A. AVELLANOSA ARNAIZ

RESUMEN: Los autores ptesentan un caso de Enanismo Micromélico, con los huesos de las
extremidades cortos, torcidos y con las manos y los pies de aspecto muy tosco. Los pul-
gares presentan una actitud de «AUTO-STOP» y los pies son equino-varo intenso. El cri-
neo, la cara y el torax son normales, lo que le distingue de la Acondroplasia y de otras
formas de displasia 6sea, visibles en el perfodo neonatal. Por su aspecto fisico y por los
signos radioldgicos, retine los criterios de una displasia diastrofica. PALABRAS CLAVE: Dis-
PLASIA DIASTROFICA. ENANISMO.

DIASTROPHIC DWARFISM (SUMMARY): The authors present a diastrophic dwarfism in
a short-limbed female infant with rude hands and clubfeet. The thumbs show kitchhi-
ker’s position and sevete equino-varus in both feet. Skull, face and chest are normal
which differs from achondroplasia and another osseous dysplasic entities evident in neo-
natal period. This case appears clearly as a diastrophic dysplasia by its physical and ra-

diological characteristics. KEY WORDS: DIASTROPHIC DWARFISM.

INTRODUCCION

Los enanismos de base esquelética, de-
tectables en el periodo neonatal, son cada
dia mejor conocidos e individualizados.
Hasta hace pocos afios, muchos de ellos
estaban incluidos y descritos dentro de
Acondroplasia. El Enanismo Diastréfico es
un ejemplo mis de esta segregacién, des-
de el afio 1960 por LAMY y MAROTEAUX,
como entidad independiente (1). El recién
nacido afecto, presenta un enanismo mi-
cromélico marcado, con deformidad en
equino-varo de ambos pies y dedos pulga-
res en «Auto-Stop», contrastando con una
cara y crineo normales. Después de las
primeras descripciones, se han sucedido las
comunicaciones que resaltan la amplia
participacidn tespiratoria, en forma de

distress grave y en relacién con el deficien-
te desartrollo del esqueleto costal y de los
cartilagos laringo-traqueales. Se trata de
una entidad que se transmite con caracter
autosdmico recesivo, ligada a un posible
defecto genético en la molécula de colige-
no tipo II.

CASO CLINICO

Recién nacido y primera hija de padres
jovenes y sanos, no consanguineos. Emba-
razo normal y parto de cesirea a las 41 se-
manas, por presentacion de nalgas. Apgar
7/10.

Exploracion: Peso: 2,700 kgrs. Talla:
35 cm. P.C. 33 cm. Enanismo microméli-
co con pies equino-varos bilaterales, y pul-

Servicio de Pediatria. Hospital «General Yagiie». Burgos.



162 J. SANCHEZ MARTIN Y COLS.

gares muy proximales, en posicion de
«Auto-Stop». Rigidez marcada de caderas
y de rodillas, sinfalangismo en los dedos
de ambas manos. Crianeo y cara normales.
A los 15 dias de vida, aparece una forma-
cion quistica en el pabellon auricular iz-
quierdo, de caricter no inflamatorio. El
torax es normal y el llanto algo apagado
(Figs. 1y 2). Cariotzpo: Normal.

Radiologia: Los huesos largos de las ex-
tremidades son muy cortos, estdn torcidos
y las metéfisis ensanchadas. Los meta-

FIG. 1. Aspecto general. Manos con pulgares proxi-
males en «Auto-Stop». Pies en intenso equino-varo.
Craneo, cara y torax normales

FiG. 2.

Detalle del quiste en pabellon auricular

carpianos son cortos y el primero es de as-
pecto ovoide. La columna lumbosacra pre-
senta una distancia interpeduncular redu-

cida. Los iliacos pequefios y con acetibulos
horizontales, luxaciéon de caderas (Fig. 3).

Examenes complementarios: Hemogra-
ma normal; Calcio, fosforo y fosfatasas
normales; Glucosa, urea, Mg e Ionograma
normales.

La adaptacion neonatal y la tolerancia
alimenticia han sido normales.

DIScuUsION

El Enanismo Diastrofico reviste unos
criterios claramente establecidos ya en el
periodo neonatal, lo que hace facil el

FiG. 3.

Aspecto radiologico general. Metifisis en-
sanchadas. Huesos largos torcidos y muy cortos

diagnostico. Al esclarecimiento de esta en-
tidad han contribuido la magnifica revi-
sion de WALKER y cols. en 1974 (2), y la
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excelente aportacion de McCKUSICK (3) en
1976, con la revisiéon de los 69 casos des-
critos hasta entonces.

La cortedad de los miembros, los pies
y las manos en «maza», la rigidez y la ten-
dencia a la dislocacion y subluxacién de
varias articulaciones, son muy evidentes en
nuestro caso. La posicién del pulgar y la
inmediata aparicidon de quistes en el pabe-
160 auricular, con un crineo y una facies
normales, conforman los signos claros que
orientan el diagnéstico.

Algunos signos radioldgicos terminan
por configurar este cuadto tan caracteristi-
co. La torsién de los huesos largos de las
extremidades, los metacarpianos cortos, con
aspecto ovoide del primero en ambas ma-
nos, junto a la distancia interpendular dis-
minuida de las vértebras lumbosacras, cons-
tituyen los datos mis sobresalientes, desde
el punto de vista radioldgico.

En el periodo neonatal y la primera-in-
fancia, son frecuentes las neumonias y los
problemas respiratorios. FREEDMAN SHEL-
DON y cols. (4), han descrito una forma
letal en tres de sus enfermos, con afecta-
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cibn respiratoria y en sus nectopsias detec-
taron colapso traqueal y laringes membra-
nosas, por hipoplasia de los cartilagos.

La inteligencia no se encuentra afecta-
da y la herencia es de caricter recesivo. El
estudio ultraestructural ha sido descrito en
los trabajos de RIMOIN (5) y STANESCU (6)
y conserva toda su vigencia actual, al pare-
cet en relacibn con un posible defecto
congénito del colageno.

Nuestra paciente no ha presentado
otros signos acompafiantes, como la fisura
palatina y problemas respiratorios. Otros
harin su aparicién con el desarrollo, como
la tendencia a la cifoescoliosis progresiva,
y la subluxacién vertebral, que condicio-
nardn en parte la estitica de nuestra enfer-
ma. CoLLADO OTERO (7) y GORLIN y cols.
(8).

El tratamiento ortopédico de estos en-
fermos es muy complejo, la consecucion
de la marcha es dificil, por los problemas
articulares y la escoliosis, y el alargamiento
de las extremidades parece una promesa
real para la talla definitiva en algunos de
estos nifios.
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HACE 25 ANOS

Clinica de la insuficiencia tiroidea infantil con especial referencia al creci-
miento, maduracién y signos radiologicos

Las manifestaciones clinicas de la in-
suficiencia tiroidea estin muy relaciona-
das con la edad de comienzo de la enfer-
medad, el grado de insuficiencia y el re-
traso en el inicio de la terapéutica. Apa-
receran de forma progresiva, pero se pue-
de contar con algunos datos de sospecha:
antenatalmente, el embarazo se prolonga
y los movimientos fetales se retrasan; en
el recién nacido, hay una ictericia prolon-
gada; en el primer mes de vida, se nota
un estrefiimiento pertinaz y una peculiar
anorexia; entre el 2.° y 6.° mes, la ga-
nancia de talla es pobre, el desarrollo
psicomotor se altera y el nifio es bradip-
siquico. A partir de esta fecha la textura
de los tegumentos es anormal, hay hipo-
tonia muscular, retraso en la salida de los
incisivos y una configuracién craneofacial
caracteristica.

Paulatinamente se hacen patentes las
anomalfas propias de una insuficiencia ti-
roidea en fase de estado. La talla se retrasa
mucho, principalmente a expensas de la
mitad inferior del cuerpo. El retraso pon-
deral es menor con una sobrecarga ralativa
peso/talla.

Las alteraciones 6seas, demostrables ra-
dioldgicamente, se caracterizan porque son
generales; constantes, incluso ya desde el
nacimiento; intensas; simétricas y armoni-
cas, aunque caben excepciones; con una

E. SANCHEZ VILLARES*

edad 6sea/edad talla siempre inferior a 1
y con una clara mejoria con el tratamien-
to.

Los hallazgos esqueléticos no se limi-
tan a las epifisis y se pueden encontrar
otras alteraciones. En los huesos largos las
diafisis son delgadas, con una cortical tos-
ca y gruesa, las metafisis estin muy calcifi-
cadas y puede haber bandas transversales
de crecimiento. En el crineo la osificacion
endomembranosa de la boveda se modifi-
ca muy poco, pero la base, endocondral,
se altera. La silla turca estd ensanchada y
asciende incompletamente. En la columna
vertebral se retrasa la soldadura enre los
cuerpos vertebrales y los arcos; puede ha-
ber cifosis lumbar; los espacios interverte-
brales son demasiado anchos y petsiste la
escotadura anterior de los cuerpos.

En las epifisis, ademds del retraso in-
tenso de la aparicion de los niicleos, cuan-
do lo hacen se muestran disgenéticos, irre-
gulares y fragmentados.

Comentario

El dia 5 de abril de 1962 se celebrd en
Madrid una Reunién Conjunta con la Sociedad
de Pediatria de Madrid sobre el tema monogri-
fico «Insuficiencia tiroidea». Su contenido,
incluyendo la discusién, fue posteriormente
publicada en el Boletin en forma de namero

Bol. Soc. Cast. Ast. Leon. Pediat. 3: 159-216, 1962.



166 E. SANCHEZ VILLARES

monografico. En aquella época el hipotiroidis-
mo tenfa una importancia cientifica y sanitatia
extraordinaria y, por desgracia, todavia ahora es
un tema preocupante. De aquella reunion se
puede escoger la detallada y bien documentada
descripcion clinica y radiolégica que hizo el
Prof. Sanchez Villares. Es dificil encontrar ac-
tualmente un estudio tan sistematizado y proli-

jo del hipotiroidismo y su articulo es una invi-
tacibn permanente para su relectura. La colabo-
raciéon de los Dres. Collado, Sinchez Martin,
Pajares, Rojo del Nozal y Pérez Moreno, com-
pletaron una Mesa Redonda digna de ser recor-
dada como una de las actividades de la Socie-
dad mis completas y dtiles. A.B.Q.
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CARTA AL EDITOR

St. Director:

En el ntmero del Boletin de la Sociedad
Castellano-Astur-Leonesa de Pediattia corres-
pondiente a Octubre-Diciembre de 1986, se in-
cluye un caso de tetania hipocalcémica tras ad-
ministracién de enemas ricos en fésforo, apor-
tado por el Dr. De la Rda y cols.

De la casuistica de la UCIP del Hospital
Materno-Infantil de Malaga (1) forman parte
dos varones de nueve meses y tres afios respec-
tivamente. En un caso se trata de una Enfer-
medad de Hirschsprung de segmento ultracorto
y en el otro de una Enfermedad de Hirsch-
prung. La evolucién clinica, similar en ambos
casos, incluye manifestaciones neurolégicas,
deshidratacién, shock hipovolémico y graves al-
teraciones metabdlicas. Uno de los casos pre-
senta una fosforemia inicial de 24 mg. %, una
natremia de 153 mEq/l., una hipocalcemia de
5,6 mg. % y acidosis metabélica. En doce ho-
ras, tras las medidas de rehidratacién, uso de
expansores, administracién de gluconato cilcico
en perfusién y el empleo de hidréxido de alu-
minio a altas dosis por sonda nasogistrica, se
normalizan las cifras anteriormente sefialadas.

La descripcion de varios casos de intoxica-
cién por enemas de fosfato confirma el exten-
dido uso de esta medicacién, imponiéndose la
declaracién de enfermos de alto riesgo a los
portadores de enfermedades digestivas distales
y renales principalmente, como sefialan los

autores del articulo comentado. Setfa recomen-
dable el empleo de enemas preparados con
suero fisiolégico como finico componente.

Sefialar, para finalizar, la importancia en el
tratamiento inicial del empleo de hidréxido de
aluminio como quelante del fésforo, tal como
se refiere en la bibliografia (2), aspecto no des-
tacado en los comentarios del caso aportado por
el Dr. De la Raa y colaboradores.

RESPUESTA DE LOS AUTORES:

St. Director:

En relacién a la carta enviada a esa Direc-
cién por Gutiérrez M. Rodriguez F. y Calvo C.
sobre el trabajo «Tetania hipocalcémica tras ad-
ministracién de enemas ricos en fosforo», apa-
recido en el Boletin en el néimero cotrespon-
diente a Octubre-Diciembre de 1986, nos gus-
tarfa en primer lugar agradecerles el interés
mostrado en el caso asi como la aportacién de
nueva casuistica al efecto. Comentar tespecto al
uso del hidréxido de aluminio que, aunque en
nuestro caso no se utilizé (debido a no pensar
primeramente en esa etiologia como causante
del cuadro del nifio asi como en la rapidez de
la mejorfa clinica que se obtuvo), nos parece de
utilidad —de acuerdo con ellos— el uso de
quelantes del fosforo en el manejo de estos pa-
cientes, a pesar de no haber sido comentado en
el trabajo.
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NORMAS DE PUBLICACION

EL BOLETIN ofrece la posibilidad de publicar
articulos relacionados con la Patologfa Infantil
Médica y Quirdirgica y con la Asistencia Pedia-
trica; también tendrin cabida en &l 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, imigenes radioldgicas,
articulos sobre sanidad publica y sobre pedia-
tria extrahospitalaria, protocolos diagnésticos o
terapéuticos, cartas al editor y editoriales acerca
de temas de actualidad. Habitualmente estos
taltimos serin solicitados por la direccion del
BOLETIN de acuerdo al contenido de cada ni-
mero, pero también se recibirin 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 dejarin margenes superiores a 2,5
cm.

En la primera pagina se hard constar, por
este orden: a) El titulo del trabajo, que deberd
ser informativo y relacionado con el texto. b)
Apellido y abreviatura del nombre de los auto-
res. c) Institucién, Centro Sanitario, Servicio o
Unidad donde se realizd el trabajo. Si hubiera
mis de uno se seflalardn con asteriscos los auto-
res pertenecientes a cada uno de ecllos. d)
Nombre completo y direccién 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 escribird 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 tdpicos, 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
él. Su ordenacién seguird en miniatura la del
articulo completo.

Se debe cuidar con esmero la redaccion de
este apartado, ya que serd el primer foco de
atencién de un lector con interés marginal en
el tema y de &l dependerd 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 maytsculas y es
aconsejable que coincidan con el encabeza-
miento de Temas Médicos que incorpora el In-
dex Medicus. Servirin para hacer los indices
anuales y codificar el articulo.

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

ARTICULOS:

Podrin consistir en revisiones de algin te-
ma de actualidad y que no se le encuentre asi
abordado en libros y monografias de uso habi-



170 NORMAS DE PUBLICACION

tual. Su longitud maxima serd de 8-10 folios,
sin contar la bibliograffa. Su construccién serd
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 mixima de 10 folios, aparte de la
bibliografia imprescindible. En la introduccidn
se especificardn concisamente los conceptos ba-
sicos, la situacion actual del problema y los fi-
nes del trabajo, pero no intentari 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 faicilmente ase-
quible. Cuando corresponda, se mencionarin
las pruebas matemiticas seguidas para calcular
la significacion estadistica de los resultados.
Los resultados se presentarin de forma ordena-
da y clara, procurando no repetir exaustiva-
mente en el texto los datos que ya figuren en
las tablas. En la discusion se resaltarin los as-
pectos originales y relevantes de los hallazgos
obtenidos, procurando que exista una correla-
cién entre los resultados y las conclusiones. Los
datos se compararan 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 extensién
mixima de 5-6 folios y la bibliografia no de-
bera superar las 8-10 citas, salvo articulos espe-
ciales que se acompafien de revisiones. Consta-
i de una breve introduccién, presentando el
articulo y definiendo conceptos: la observa-
ci6bn clinica con los datos semioldgicos,
analiticos, radioldgicos 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 oportuno se
acompafiard de una revisién o resumen de los
casos publicados en la literatura mundial hasta
el momento.

BIBLIOGRAFIA:

Las citas bibliograficas se numeraran conse-
cutivamente por el orden en el que aparezcan
en el texto. Se incluiran todos los autores si son
6 o menos. Cuando sean 7 o mas se citarin so-
lo los 3 primeros y se afladird «y cols.». El
nombre de la revista se abreviard segtn 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 escribirin en mayas-
culas y se deberd 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) Auwutor corporativo: ORGANIZACION
MUNDIAL DE LA SALUD. Recomended
method for the treatment of tuberculosis. Lan-
cet 1979; 1: 264-267.

c) 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 numerardn con ca-
racteres romanos. En la parte superior llevard
escrito en mayusculas un titulo sucinto y al pie
las abreviaturas y llamadas que se estimen
oportunas. Conviene que su Nimero No sea ex-
cesivo en proporcién a la extensién del texto y
que no se repita su informacién en las figuras.

FIGURAS:

Pueden aceptarse los dibujos originales o
fotografias de adecuada calidad. Se cuidarid 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 ntimeros ardbi-
gos seglin el orden de aparicién en el texto.
Los pies de las figuras se escribirin de manera
cotrelativa 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 serdn identificadas al dorso,
con un lapiz blando, sefialando el nombre del
primer autor, niimero cotrelativo y orientacion.
Las imigenes, especialmente radiografias, se re-
cortardn, suprimiendo las zonas negras o sin in-
terés. De esta forma resaltard mis la zona co-
mentada y se reproducird a mayor tamaifio.

ENVIO DE LOS ORIGINALES:

Se enviard por duplicado todo el texto, sal-
vo las fotografias, al Director del Boletin;
Dept. de Pediatria; - Facultad de Medicina;
c/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 estdn «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

REUNION CIENTIFICA DE LA SOCIEDAD
DE- PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTA-
BRIA, CASTILLA Y LEON

Ponferrada, 23 y 24 mayo de 1987

PROGRAMA CIENTIFICO

Sabado 23 mayo

16,15 - 16,30 h. Entrega de documentacion.
16,30 h. Introduccion.

16,45 h. Mesa Redonda.

E| descenso y el maldescenso testicular (Dr. M.
Fco. Rivas CRespO).

Etiologia de las criptorquidias (Dra. C. Luzu-
RIAGA).

Diagnéstico de las criptorquidias (Dr. M. Fco.
RivAs CRESPO).

cQué interes tiene hacer una biopsia testicular
en un testiculo no descendido? (Dr. M. NIs.
TAL).

Actitud terapéutica ante los maldescensos (Dra.
C. LUZURIAGA).

Aspectos quiriirgicos de las criptorquidias (Dr.
C. M. ALMOYNA).

18,10 h. Discusion.

18,30 h. Descanso.

18,50 h. Lectura de Comunicaciones (tiempo
miximo 10 minutos).

Sindrome del escroto vacio (S.E.V.) experiencia
de nuestro servicio. J. M.* GARCIA CRESPO, F.
MARTIN PINTO, J. DOMINGUEZ VALLEJO. Servi-
cio de Cirugia Infantil. Hospital «General Ya-
giie». Burgos.

Tratamiento del maldescenso testicular con
aplicacion intranasal de gonadorrelinas. J. TEL-
XIDOR DE OTTO. Setvicio de Cirugfa Infantil.
Hospital «Ntra. Sra. de Covadonga». Oviedo.

Problemitica del testiculo criptorquidico. Tu-
mor bilateral de células de Sertoli. Grado calci-
ficante con hiperplasia de células de Leydig. C.
LUZURIAGA, C. RODRIGUEZ, F. SANDOVAL, M.
F. GARyO. Departamento de Pediatria. Hospi-
tal «Marqués de Valdecilla». Santander.

Anemia aguda, rectorragia y hematuria asocia-
da a la ingestion de Naproxen. M. F. MARTI-
NEZ QUIROGA, I. FIDALGO, C. MOSQUERA, R.
CORREA. Servicio de Pediatria. Hospital «Cami-
no de Santiago». Ponferrada.

Neurofibromatosis o enfermedad de Von Reck-
linghausen. F. J. RODRIGUEZ, J. LOPEZ, J. MAR-
TIN, B. DE DIOs, J. SANTOS, L. MONZON. De-
partamento de Pediatria. Hospital Clinico Uni-
versitario. Salamanca.

Tumores taldmicos. B. DE DIOS, J. LOPEZ, F. J.
RODRIGUEZ, J. MARTIN, J. SANTOS. Departa-
mento de Pediatria. Hospital Clinico Universi-
tario. Salamanca.

19,50 h. Discusion.

Domingo 24 mayo

10,00 h. Lectura de Comunicaciones.

Influencia de la edad en los valores de anti-
cuerpos antigliadina y beta-2 microglobulina de
los enfermos celiacos. A. BLANCO, E. ARRANZ,
M. ALONSO FRANCH. Departamento de Pedia-
tria. Hospital Clinico. Valladolid.
Hipoventilacion alveolar primaria con apneas
obstructivas. F. GONZALEZ, M. J. ANTUNA, M.
GALBE, J. LOPEZ-SASTRE. Departamento de
Pediatria. Hospital General de Asturias.
Oviedo.

Glomerulonefritis aguda postinfecciosa. Expe-
riencia de 12 anos. L. G. RIANO, 1. L. CARVA-
JAL, M.? J. ALONSO, A. DEL MoOLINO, F. SAN-
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TOS, S. MALAGA. Seccidn de Nefrologia Pedia-
trica. Departamento de Pediatrfa. Facultad de
Medicina. Hospital «Ntra. Sra. de Covadongas.
Oviedo.

Embarazo' de madre adolescente. Resultado
Neonatal. J. A. GOMEZ CARRASCO, T. DIEZ
FERNANDEZ. Setvicio de Pediatria y Obstetricia.
Hospital «Camino de Santiago». Ponferrada.
Menarquia, amenorrea primaria y consulta pe-
didtrica. ]J. ]. FERNANDEZ TEPEIRO. Servicios
Municipales de Higiene Infantil. Torrelavega.
10,50 h. Discusion.

11,10 h. Descanso.

11,30 h. Lectura de Comunicaciones.

Teratoma ovarico. J. M.* Cerezo, M. T.
GARCIA-MUNOZ, J. L. SANCHEZ-BADIA. Servicio
de Pediatria. Hospital «Valle del Nalén». Ciafio
- Langreo.

Tumiores de ovario. J. MARTIN, J. LOPEZ, D.
FERNANDEZ, G. MATEOS, B. DE Di1os, E. ALVA-
REZ, O. ABDEL-LAH, F. RODRIGUEZ. Departa-
mento de Pediatria. Hospital Clinico Universi-
tario. Salamanca.

‘Hipospadias: Revision y actualizacion terapéeuti-
ca. F. MARTIN PINTO, J. M.?* GARCIA CRESPO, J.
DOMINGUEZ VALLEJO. Setvicio de Cirugia Infan-
til. Hospital «General Yagiie». Burgos.
Tumores ovaricos pediatricos. Casuistica. J. A.
GOMEZ CARRASCO, J. ALONSO OrrtizZ, L. E. DE
LA PUENTE CAMPANO, E. FRAILE MORENO. Servi-
cios de Pediatria, Ginecologia y Radiologia.
Hospital «Camino de Santiago». Ponferrada.
Céancer de ovario en la infancia. M.* J. ANTU-
NA, ZOA GARCIA, F. GONZALEZ, J. LOPEZ SAS-
TRE. Departamento de Pediatria. Hospital Ge-
neral de Asturias.

12,30 h. Discusion.
12,50 h. Clausura.

DEPARTAMENTO DE PEDIATRIA, OBSTE-
TRICIA Y GINECOLOGIA

(DIRECTOR: Prof. J. ARDURA)

CURSO DE FORMACION CONTINUADA Y
ASISTENCIA PRIMARIA EN PEDIATRIA

Fecha: 25, 28, 29 y 30 de septiembre (parte
practica)
1y 2 de octubre (parte tedrica)

1. ESTANCIA HOSPITALARIA

Estancia en las Secciones de Alergia, Endo-
crinologia y Gastroenterologia, durante horas
de consulta. Seminarios sobre materia especifica
de las Secciones en jornada de tarde.

Namero de asistentes: Limitado a las 12
primeras solicitudes.

Calendario: Viernes 25 de septiembre
— 17 a 19 horas presentacion
Dias 28-30 de septiembre
— 9 a 14 rotacibn por Seccio-
nes
— 17 a 20, Seminarios
Sabado, 3 de octubre
— 10 a 13 horas, sesidn clinica.

2. PARTE TEORICA

Namero de asistentes: Limitado a la capaci-
dad del aula (100 primeras solicitudes).

Calendario: Jueves 1 de octubre
— 9 a 14 horas, Conferencias
— 17 a 20 horas, Mesa Redonda
Viernes 2 de octubre
— 9 a 14 horas, Conferencias
— 17 a 20 horas, Mesa Redonda.

Lugar: Hospital Universitario y Salon de
Actos de la Escuela Universitaria de Enfermeria
(c/ Real de Burgos).

Diploma acreditativo de asistencia.
Detechos de inscripcién: 500 pesetas.

Informacion: 1. Secretarfa del Departa-
mento. Facultad de Medi-
cina.

2. Secretaria del I.C.E. Facul-
tad de Medicina.

Imparte el curso: Personal del Departamen-
to y Profesores invitados.

TEMARIO DE CONFERENCIAS

Asistencia primaria en Pediatria
Indicadores de Salud

Patologia respiratoria

Radiologia respiratoria

Terapéutica hormonal en el hipocrecimiento
Tuberculosis pulmonar

Patologia ortopédica del pie
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Crecimiento y displasias 6seas
Diarreas agudas
Genodermatosis

MESAS REDONDAS

1. Manifestaciones dermatologicas de la
patologia pediatrica.

2. Orientacidén de la asistencia primaria a
las especialidades pediatricas.

ENTREGA DEL PREMIO ORDESA A LA IN-
VESTIGACION

El importe de un millon de pesetas se ha desti-
nado a UNICEF

El pasado dia 29 de abril, tuvo lugar en Ia
Sala Magna del Auditorium de Palma, el acto

de entrega del premio ORDESA a la investiga-
cién pedidtrica patrocinado por la empresa del
mismo nombre y cuyo importe de un millon
de pesetas fue entregado a UNICEF Espaifia por
haberse declarado desierto segtn criterio del ju-
rado, ya que en las bases estd establecido que
en dicho caso se haga entrega del importe del
premio .a una institucion benéfica relacionada
con la infancia.

En el transcurso del acto, la presidenta de
UNICEF Mallorca, Trinidad Rodriguez Junque-
ra, pronuncié unas palabras de agradecimiento,
indicando que esta cantidad va destinada a
ayudar a la infancia de Guacamayo (Ecuador),
poblacion que sufrié las graves consecuencias
del terremoto de hace dos meses.
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con el contenido en fosforo
mas semejante al de la leche materna

Contenido en fosforo
(mg/100 cc)

Leche materna

i

Sus ventajas:

e El bajo contenido en fésforo, similar al de la
leche materna, junto con una relacién Ca/P igual
a 2.0, contribuye a una adecuada mineralizacién
de los huesos y favorece el desarrollo de una flora
intestinal semejante a la de los nifios alimentados
con leche materna.

e Contenidos de acidos grasos esenciales,
fosfolipidos y colesterol practicamente idénticos
a los de la leche materna.

e La presencia de dextrinomaltosa permite ahorrar
parte de la actividad lactésica,

Leche de inicio con lo que se consigue una excelente digestibilidad

de los hidratos de carbono.

Nl DlNA Z ° Enriquecida con las sales minerales y vitaminas
” necesarias para un adecuado desarrollo

Leche de 22 edad del lactante.

NOTA IMPORTANTE:

La leche materna es el mejor alimento para el lactante
durante los primeros meses de su vida y cuando sea posible
sera preferida a cualquier otra alimentacién.

Informacion para la Clase Médica




Una formula
que vale pordos

BEBELAC es una leche adaptada y e Baja osmolaridad, osmolalidad y carga renal.

Completa para todo el periodo de lac- © Proporciona una cantidad y calidad de nutrientes
; mds semejante a la leche materna.

tancia, que favorece el adecuado « Indicada para los primeros doce

crecimiento y desarrollo e meses.

del bebé desde el 1¢r dia §

M Cumple totalmente con las
hasta los doce meses. recomendaciones establecidas

P > or los Comités de Nutricion
CARACTERISTICAS Bebelac e Tos orgamismes,
e Proteinas de elevado valor éocitedathurlopga ged‘ "
biolégico que mantienen la ORDESQ, astroenterologia Pedidirica
relacién caseina/ S e } (ESPGAN),
lactoalbimina 40:60. M 1;cadedmia Americana
e Equilibrado aporte en 4cidos APTAD e Pediatria
grasos esenciales: linoleico, LECH:E AD e (A.A.P.) y FAO/OMS.
linolénico y araquidénico. Desde 6171;1‘61‘5365
» Contiene lactosa como tnico loste
carbohidrato.
e Enriquecida con TAURINA.
e Adecuado nivel de
carnitina.

Despues de una madre
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