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EDITORIAL

PLANIFICACION DEMOGRAFICA Y SANITARIA

Aunque más de una vez sólo sirvan para dejar enunciados principios 
que luego no se tienen en cuenta, es un tópico, no por reiterado menos 
cierto, que cualquier planificación sanitaria se debe basar en el conocimien­
to correcto de los datos demográficos —con sus variaciones en el tiempo— y 
de los indicadores de salud referidos al país, región o área geográfica en que 
se proyectan acciones de esta naturaleza. Sucede, sin embargo, que los da­
tos demográficos y las estadísticas sanitarias no son de fácil obtención y ofre­
cen dificultades para su valoración rigurosa.

Entre los datos demográficos se utilizan los de natalidad, nupcialidad, 
fecundidad, abortos, divorcios, esperanza de vida, etc., pero los conceptos 
no están unificados en un mismo país ni con los demás. Por ejemplo, en 
España se sigue considerando en el Registro Civil, «aborto», al recién nacido 
fallecido en las primeras 24 horas. Desde 1975, los nacidos muertos van in­
cluidos en el enunciado «mortalidad infantil tardía». En 1980 se prohibió el 
concepto de ilegítimo. La natalidad y fecundidad se valoran como 
totalesIgenerales o efectivas —referidas estas últimas, sólo a los nacidos 
vivos—. Las tasas de fecundidad se determinan de diversa forma: contando 
el número de recién nacidos vivos en función del número de mujeres en 
edad fértil —entre 15 y 49 años—; o empleando el índice anual de fecun­
didad —llamado también «suma de nacimientos reducida»—, que elimina 
la diferencia de composición por edades y su influencia sobre el número de 
nacimientos; o utilizando el índice de fecundidad marital. A esta compleji­
dad terminológica hay que añadir que el Anuario Estadístico, que publica 
las cifras definitivas de los fenómenos demográficos, aparece cada cinco 
años; y se retrasa tanto, que las cifras con que trabajamos a partir de 1980 
son todavía provisionales.

La estadística sanitaria ofrece también dificultades en su recopilación y 
evaluación. En parte, por el complejo y cambiante concepto de salud, liga­
do a variables múltiples, algunas de carácter cualitativo. En países de nues­
tro nivel de desarrollo, se consideran desde hace tiempo poco sensibles, los 
denominados indicadores negativos, de morbilidad y mortalidad 
—perinatal, neonatal, infantil, de 1-4 años, escolar, juvenil, general—. Por 
ello, se promueven indicadores positivos. Entre éstos, los de medios, que 
contabilizados a nivel hospitalario —personal, camas, ingresos, estancias, ín­
dice de ocupación, estancia media, índice de rotación, etc. —, pueden servir 
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para conocer los rendimientos asistenciales, pero no la calidad de los servi­
cios pediátricos, ya que como dice A. Blanco (1), varían con das peculiari­
dades de cada Centro, en dependencia con su tamaño, área de cobertura, 
recursos diagnósticos, grado de especialización, nivel investigador y docente; 
etc. ». Los indicadores de resultados: peso al nacer, nutrición, crecimiento y 
desarrollo..., bien estudiados en nuestro país en los últimos años, tenemos 
la impresión de que son poco tenidos en cuenta.

A lo anteriormente expuesto, hay que añadir los denominados indicado­
res sociales: medio ambiente, grado de cultura, vivienda, trabajo, desem­
pleo, instrucción, educación sanitaria, etc. Y por supuesto, los económicos y 
políticos, 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, más o menos teóricas, 
pero de extraordinario interés práctico, todos estamos de acuerdo en un he­
cho demográfico indiscutible: descenso en España durante los últimos diez 
años de las tasas de natalidad y fecundidad, con reparto variable según las 
regiones. Lo abrupto de este descenso, prosigue desde 1974 hasta el pre­
sente.

En efecto, nacieron en España en 1974, 682.010 niños —tasa de 
19,47—. En 1983, la cifra global bajó a 475.743 nacimientos —tasa de 
12,45—. El índice anual de fecundidad era en 1954 de 2,46 niños por mu­
jer. En 1964, de 2,90. A partir de este año, se inicia el descenso, con brusca 
aceleración desde 1977. La tasa estimada para 1984 era de 1,68 y de 1,56, 
para 1985. La importancia del fenómeno radica en que el reemplazamiento 
generacional, exige que cada mujer ha de tener por témino medio una hija, 
que a su vez procree. Al nacer aproximadamente 105 niños por 100 niñas, 
se precisa que nazca una niña por cada 2,05 nacimientos, a fin de compen­
sar el 2 % de mujeres que mueren antes de llegar a la edad media de pro­
creación. Teniendo en cuenta esta pérdida, se estima que el índice anual de 
fecundidad para que se mantenga la renovación generacional, debe ser del 
orden de 2,1 niños por mujer.

Aceptando lo antedicho y sin entrar por ahora, en la polémica discusión 
de la importancia y significado de estos indicadores, se concreta nuestro ob­
jetivo, en hacer algunas reflexiones sobre el artículo de Ernest Lluch, «Más 
nacimientos previsibles» (2). El autor, hasta hace poco Ministro de Sanidad 
y Consumo, parte del hecho cierto del descenso de la natalidad en España, 
para afirmar «que las repercusiones de este proceso en el mundo sanitario 
son evidentes e incluso en nuestros hospitales, la reducción de los servicios 
materno-infantiles es bien visible. El Materno-infantil de Valladolid, apare­
ce como un testimonio de una planificación demográfica y sanitaria inexis­
tentes». El subrayado es nuestro.

¿Son válidas estas afirmaciones?... En nuestra opinión no se pueden sus­
cribir, al menos en lo referente al Hospital Materno-infantil (HMI) de Va­
lladolid. Por ello queremos dejar constancia, también de forma sosegada, 
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de nuestras discrepancias a lo que mantiene Lluch en la sección de la revista 
donde colabora, bajo el epígrafe de «.Repensando con sosiego».

La planificación demográfica de los hospitales infantiles debe de tener 
en cuenta a los neonatos, pero también a toda la población comprendida 
entre los 0 a 14 años —edad que se prolonga unos años en algunos 
países—. Y no es adecuado equiparar el descenso de la natalidad con la dis­
minución de la población infantil. A principio de los años setenta, el HMI 
de Valladolid se programa para cubrir las necesidades de esta ciudad, pero 
sobre todo para dotar a la Comunidad de Castilla y León de un Centro de 
nivel terciario del que carecía y sigue careciendo. ¿ Y cuál era su población y 
cuáles han sido sus variaciones hasta 1986? La Tabla I revela que de 1970 a 
1986 el incremento de habitantes ha sido en España de 4.356.715 
(11,3 °/o). En Valladolid, de 78.082 h. (15 °/o). Castilla y León han perdido 
85.126 h. (3,1 %).

Tabla I
POBLACION DE ESPAÑA, CASTILLA Y LEON Y VALLADOLID

1970
Censo

1975 
Padrón

1981 
Censo

1986 
Padrón*

ESPAÑA
C. Y LEON
VALLADOLID

34.041.531
2.668.289

413.026

36.012.682
2.563.355

450.425

37.682.365
2.583.137

481.786

38.398.246
2.583.163

491.106

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

Veamos ahora cuáles eran las previsiones de población para España en 
cuanto a su población total y la inferior a 15 años. Pueden apreciarse en la 
Tabla II, que recoge las proyecciones efectuadas por el Center for Popula­
tion Studies de la Universidad de Harvard en 7977.

Tabla II
PROYECCION DE LA POBLACION ESPAÑOLA (MILES DE HABITANTES)

Año Población Total Población menor de 15 años

1975
2000
2005
2050
2075

35.430
42.293
47.064
49.247
49.774

9.562
9.471
9.577
9.598
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 Castaño y A. Agüero Menéndez (3), 
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que prevén un crecimiento menor en la población total y en particular en la 
de menos de 15 años, que el previsto en el trabajo del Centro de la Univer­
sidad de Harvard.

Por otra parte, un argumento que apoya el que ha sido el incremento 
de la población infantil y no el descenso de la natalidad, el hecho que ha 
marcado la planificación hospitalaria, podemos encontrarlo en lo sucedido 
en otras regiones. Según E. Lluch, el descenso de la natalidad y fecundidad 
ha sido en Cataluña, «avanzada o avanzadilla de este proceso» —mayor que 
en el resto de España—, «en paralelo con lo que ha sucedido en el País Vas­
co, y hasta cierto punto, en Madrid». Si así es, y en ello estamos de acuer­
do, ¿hubo también inexistente planificación demográfica al abrirse nuevos 
hospitales y Servicios Pediátricos, en épocas de signo demográfico descen­
dente? En Madrid, desde 1965, a los Centros que ya existían, se han suma­
do, el H. Infantil «La Paz», H. Infantil l.° de Octubre, y los Servicios de 
Pediatría del H. «Ramón y Cajal» y General de Móstoles. Y cuando la dis­
minución de la natalidad y de la población infantil en la provincia de Ma­
drid, anuncian un previsible saldo poblacional negativo a corto plazo —es 
decir, en nuestros días—, se prevé la apertura de los Servicios de Pediatría 
de los H. Generales de Alcalá de Henares y Leganés.

¿Por qué se califica de inexistente la planificación sanitaria de Vallado- 
lid, y no la de Madrid? Aparte de la aberrante distribución geográfica de 
los hospitales madrileños —que se trata ahora de paliar—, ¿no parece muy 
probable, que prevalecieron criterios de otra índole, sobre los estrictamente 
sanitarios?... Siendo ecuánime, y en apoyo de los que ahora existen en Ma­
drid, cabe sólo argüir, una vez más, el incremento de población de esta Co­
munidad, que de 1970 a 1986 ha ganado 969.876 h. (20,49 %).

Si los parámetros demográficos no deben utilizarse para justificar el que se 
cancelara la apertura del HMI de Valladolid, cuando estaba concluido y total­
mente equipado, ¿serían los restantes indicadores, los que no se tuvieron en 
cuenta en el momento de su planificación? Contestando a la pregunga, hay 
que aludir ahora a que el propio E. Lluch, cuando tenía las máximas respon­
sabilidades en la Sanidad española, reconoció en cierto momento, la conve­
niencia de integrar el Departamento de Pediatría del H. Clínico y el Servicio 
de Pediatría del Hospital Río Hortega, en el nuevo HMI. Porque él y sus ase­
sores sabían que Castilla y León carecían —y carecen— de Cuidados Intensi­
vos neonatales y pediátricos; porque un Servicio y una Sección de Cirugía 
Pediátrica en la Región, no cubren sus necesidades; o porque la atención a la 
Cirugía Cardiológica, oncológica, etc., no puede realizarse con garantías y ca­
lidad sin la dotación de un Centro de nivel III.

Tampoco estamos de acuerdo con E. Iduch en alguna otra cuestión. O al 
menos en su interpretación de algunos hechos. Basándose el ex-ministro en 
un reciente trabajo de las demógrafas Ana Cabré e Isabel Pujadas, con da­
tos definitivos sobre fecundidad en Cataluña hasta 1985 —recuerdo que en 
el resto de España sólo contamos, desde 1980, con estadísticas 
provisionales—, prevé que estamos en un cambio de tendencia: los 65.000 
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catalanes nacidos en 1985, darán paso en el año 2000 a una cifra de 90.000 
—hipótesis baja—, a 105.000 —hipótesis alta—, y que con algunos retra­
sos, esta mejora se puede ir produciendo en el resto de España, «.todo ello si 
no la contrarrestan factores sobre todo culturales».

Esta es por supuesto, una previsión a tener en cuenta —con datos 
fiables—, para Cataluña, pero ¿por qué sólo se valora el período compren­
dido entre 1985 y el año 2000?... Como se aprecia en la tabla recogida de 
las demógrafas citadas, este ascenso en los nacimientos se estaciona del 2000 
al 2005, y de nuevo desciende este año al 2010, con cifras de 
79-197189.015 nacimientos. Se hacen obligadas algunas preguntas: ¿qué 
datos demográficos han de utilizarse para la planificación sanitaria de Cata­
luña?..., ¿los del intenso descenso de 1970 a 1985, con una tasa de 1,47?... 
¿los del incremento de 1985 al 2000?... ¿los del nuevo descenso entre el 
2000 y el 2010?... Y un corolario también como interrogante. ¿Cree E. 
Lluch que la frustrante y discriminatoria asistencia hospitalaria infantil de 
nivel III en Castilla y León, se hubiera aceptado en Cataluña? ¿Imagina la 
respuesta de los catalanes ante la negativa del INSALUD y el decreto de la 
muerte antenatal de un HMI necesario y concluido?

No obstante, dejando al margen nuestros razonamientos y preguntas, es 
desde luego sostenible que habrá una inflexión en el actual descenso de la 
natalidad y que tendrá 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 España, la mayor natalidad tiene lugar en épocas de bonanza eco­
nómica, y la coyuntura económica oscila de forma regular y cíclica, en para­
lelo a otros acontecimientos políticos, y en relación incluso, con sucesos más 
o menos azarosos. En los últimos años, fueron períodos de infortunio los 
comprendidos entre 1935 y 1954 —depresión, guerra y postguerra—. De 
bonanza, los del desarrollo —1955 a 1974—. De nuevo de infortunio, los 
que se inician en 1975 —crisis energética—• y que se mantienen en la actua­
lidad, aunque en Cataluña vaya a producirse ya en breve la inflexión aludi­
da. La tasa de fecundidad desciende progresivamente, pero los nacimientos 
suben y bajan de acuerdo con estas alternativas.

Una última cuestión. Tampoco consideramos acertado el que la planifi­
cación hospitalaria infantil se base en la menor ocupación de las camas pe­
diátricas, evidenciada en los últimos 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 pediátricas en los 12 Hospitales o Ser­
vicios allí existentes. El índice medio de ocupación ha sido del 59,9 °/o, con 
valores que oscilan entre el 72,5 % —H. Infantil «La Paz»— y el 43,1 % 
—Hospital «La Alcaldesa»—. Pero, ¿a qué se debe esta baja ocupabilidad? 
Es indudable que además de los cambios demográficos y la disminución o 
inversión de los flujos migratorios, existen otros hechos: descenso de la 
morbi-mortalidad infantil en relación con la mejoría de las condiciones 
higiénico-sanitarias, mejor calidad de la asistencia pediátrica primaría y de­
sarrollo de las especialidades pediátricas. En nuestro parecer la mayor in- 
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fluencia en la menor frecuentación hospitalaria, está relacionada sobre todo 
con la excelente formación que han recibido en los últimos años los residen­
tes —no hay que olvidar que su entrenamiento se realizó en los hospitales y 
que fue tanto mejor, cuanto éstos eran mas cualificados—. Y junto a ello, a 
que en algunos Hospitales, la competencia de las especialidades pediátricas, 
permitió que se resolvieran sin ingreso, infinitos problemas médicos.

justamente esto último es lo que sucedió en Valladolid, donde el De­
partamento de Pediatría del Hospital Clínico, venía reduciendo los ingresos 
superfinos a niveles inimaginados. Y se da la paradoja que este hecho se 
contrapone a los criterios que han servido para establecer la rentabilidad de 
los Centros. De acuerdo con tales criterios que no pueden calificarse más 
que con el apelativo de aberrantes, constituye el « desiderátum» del aprove­
chamiento, el de un Centro indiferenciado con ocupabilidad del 100 °/o, 
aunque sea a expensas de internar los catarros nasofaríngeos y a los niños 
parasitados por lombrices que pican con la cola —se traduce por oxiuros—. 
El Centro que ahorra costosas estancias hospitalarias, no es rentable.

Sigo pensando y repensando que Castilla y León, necesitan un HMI de 
nivel III. Que el nonato estuvo planificado de acuerdo con datos demográfi­
cos y sanitarios válidos. Que su cancelación se contrapone al objetivo esta­
blecido por la política sanitaria del Gobierno: accesibilidad a la misma 
calidad asistencial a todos los españoles. Y que en nuestra Región esta acce­
sibilidad sólo se consigue cuando nuestras futuras madres y nuestros niños 
se trasladan a Madrid, Santander, Oviedo, Barcelona... comunidades en las 
que existe lo que nos faltaba y nos falta.

Mucho nos tememos que la acentuada división 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 atañe a política sanitaria, por motivos 
distintos a los de planificación demográfica y sanitaria. Así lo piensa quien 
esto escribe, cuyo nombre se diferencia del de Lluch, en una O vocal que 
no sólo marca la diferencia lingüística entre el castellano y el catalán, sino 
también lo que en economía e influencia política, distancia a las Comuni­
dades en infortunio de las de bonanza.

Ernesto Sánchez Villares
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PEDIATRIA EXTRAHOSPITALARIA*

Diagnóstico y tratamiento del estreñimiento en el niño

I. Barba, C. Muñoz, M. L. Murga, M. L. Arroba, R. Lama y I. Polanco**

Introducción

El interés por la problemática del es­
treñimiento en el niño ha aumentado no­
tablemente en los últimos años, como lo 
demuestra el hecho de que hoy en día, 
constituye uno de los motivos más fre­
cuentes de consulta al gastroenterólogo 
pediátrico. Dado que la frecuencia y carac­
terísticas de las heces varía ampliamente 
de unos individuos a otros, no siempre es­
tá justificada la preocupación de los pa­
dres por el número y consistencia de las 
heces de sus hijos.

El objetivo de este trabajo es orientar 
al pediatra general, sobre la actitud diag­
nóstica terapéutica a seguir, ante un es­
treñimiento fúncional en la edad pediátri­
ca, y ayudarle a determinar cuándo debe 
remitir al paciente con estreñimiento orgá­
nico a un especialista.

Diagnóstico del estreñimiento

El diagnóstico se realiza mediante la 
valoración conjunta de los siguientes pará­
metros:

1. Historia clínica detallada para es­
tablecer si realmente existe un auténtico 
estreñimiento, 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 vómitos, dolor abdominal, 
trastornos del apetito, carácter y conducta, 
ingestión de medicamentos y tipo de die­
ta, por la importancia que ésta tiene en 
la función intestinal (1). Los antecedentes 
y hábitos alimenticios familiares, así como 
el conocimiento de algún problema de 
comportamiento del niño o de la familia, 
pueden facilitar datos de gran interés para 
el diagnóstico.

Una vez establecido que existe estreñi­
miento, es fundamental determinar si su 
instauración es reciente, en cuyo caso se 
debería investigar la posibilidad de que 
exista una lesión orgánica, o bien ha co­
menzado muy precozmente, lo que su­
giere una causa congénita del tipo del 
aganglionismo o enfermedad de Hirsch- 
sprung, máxime cuando ha habido un re- 
traso
(2).

2.

en la evacuación del meconio

Exploración física para tratar de 
descartar una patología orgánica y que 
debe incluir:

— Exploración general.

* Sección patrocinada por el Laboratorio Ordesa, S. A.
* * Unidad de Gastroenterología y Nutrición. Hospital Infantil La Paz. Departamento de Pediatría. Fa­

cultad de Medicina. Universidad Autónoma. Madrid.
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— Exploración abdominal. Cuando el 
estreñimiento es crónico, se puede apreciar 
la existencia de masas duras, palpables, en 
fosa iliaca izquierda e hipogastrio (fecalo- 
mas). La distensión abdominal no es un 
hallazgo frecuente (1, 2).

— Tacto rectal. La inspección del ano 
permite apreciar la existencia de lesiones 
locales (fisuras, abscesos, hemorroides, 
etc.), manchas fecales, ano entreabierto 
por una masa fecal impactada, etc. Se de­
be valorar el tamaño de la ampolla rectal 
y su contenido, encontrándose con fre­
cuencia en estos niños una ampolla rectal 
grande y llena de heces duras, de difícil 
extracción. Asimismo, también se compro­
bará el calibre del conducto ano-rectal y el 
tono esfinteriano.

3. Examen radiológico, que permite 
apreciar ya en la radiografía simple de ab­
domen la presencia de abundante conteni­
do fecal en ampolla rectal y sigma.

4. Otras pruebas. Solamente se reali­
zarán cuando están indicadas:

a) Tránsito digestivo, permite obser­
var el enternecimiento del mismo.

b) Enema de bario, es el método más 
adecuado para el diagnóstico de anomalías 
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 
identificación de pequeños pólipos y alte­
raciones mínimas de la mucosa, que no 
podrían ser vistos en el enema convencio­
nal (2).

c) Rectosigmoidoscopia, ofrece la po­
sibilidad de valorar directamente el estado 
de la mucosa, existencia o no de pólipos, 
fisuras, etc.

d) Biopsia rectal, permite el diagnós­
tico específico de enfermedad de Hirsch­
sprung (3), de la que se han referido en la 
literatura (4, 5) cuatro variedades histoló­

gicas: aganglionismo, hipoganglionismo, 
displasias neuronales y aganglionismo li­
mitado al esfínter 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 histológicos se complementan 
con los histoquímicos, que en la enferme­
dad de Hirschsprung, sobre todo en las 
tres primeras variedades histológicas cita­
das, demuestran la existencia de un au­
mento de la actividad acetil-colinesterasa 
(4, 6).

e) Manometría, permite medir la 
presión intraluminal en recto y porción 
rectosigmoidea, mediante pequeñas son­
das o balones introducidos a través de un 
sigmoidoscopio y conectados a una plumi­
lla registradora. La introducción de esta 
técnica en los últimos años, ha facilitado 
el diagnóstico etiológico del megacolon y 
en general del estreñimiento. En indivi­
duos normales el registro, después de la 
distensión rectal, demuestra la existencia 
de un reflejo inhibitorio recto-anal, con 
importante disminución de la presión a 
nivel del esfínter interno (relajación) y pe­
queñas elevaciones de presión a nivel del 
esfínter externo (contracción). En la enfer­
medad de Hirschsprung, el reflejo inhibi­
torio recto-anal está ausente y no hay rela­
jación del esfínter interno ante la disten­
sión, mientras que la respuesta del esfínter 
externo permanece normal. En el megaco­
lon funcional, el citado reflejo, así como 
la respuesta del esfínter externo, están 
siempre presentes (7-11).

La mayoría de los autores (7, 11, 12) 
están de acuerdo, en que puede descartar­
se la enfermedad de Hirschsprung, cuando 
se objetive una relajación anal tras la dis­
tensión, siempre que los estudios mano- 
métricos se realicen en niños mayores de 
un año.
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En resumen la manometría permite 
distinguir un megacolon subsidiario de ci­
rugía, de otro susceptible de un trata­
miento médico o psicoterápico, evitando 
practicar biopsias innecesarias en estos úl­
timos.

Asimismo, estudios manométricos rea­
lizados (9, 12, 13), han puesto de mani­
fiesto un menor tono basal rectal en niños 
estreñidos que en grupos control, lo que 
podría contribuir al «soiling» fecal, pero 
no explicaría la retención fecal crónica. 
Además, la respuesta de relajación del es­
fínter anal interno ante la distensión, tam­
bién parece estar disminuida en niños es­
treñidos, de tal forma que es necesaria 
una distensión mayor para sentir deseos de 
defecar (7, 9, 11). Esta incapacidad del es­
fínter anal interno para una completa rela­
jación, podría explicar la retención fecal 
en el estreñimiento crónico (13).

Diagnóstico diferencial

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

copresis puede ocurrir con o sin estreñi­
miento. La fisiología de la continencia y 
los mecanismos fisiopatológicos a través de 
los cuales se produce la incontinencia en 
niños estreñidos, son específicos y diferen­
tes de los que producen la incontinencia 
en niños no estreñidos, en los cuales, la 
existencia de alteraciones neurológicas, en­
fermedades degenerativas y retraso men­
tal, van a jugar, sin duda, un papel im­
portante.

Por otra parte, el estreñimiento perti­
naz de comienzo reciente, así como un 
dolor abdominal persistente tras la elimi­
nación de una impactación fecal de la am­
polla rectal, son situaciones que requieren 
una atención especial, ante la posibilidad 
de que sean secundarias a una enfermedad 
sistémica o gastrointestinal. Un ejemplo 
de lo anterior sería, la obligatoriedad de 
descartar una enfermedad de Hirschsprung 
ante un estreñimiento severo de larga du­
ración, con distensión abdominal, que no 
responde a la terapéutica y que además, se 
asocie a un retraso de crecimiento. En la 
Tabla I, se exponen los signos y síntomas, 
que pueden ser útiles en el diagnóstico di-

Tabla I. SIGNOS Y SINTOMAS UTILES PARA EL DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Edad comienzo

Expulsión meconio 
Ambiente familiar 
Episodios obstructivos 
Dolor al defecar 
Encopresis 
Estado general 
Abdomen

Tacto rectal

Radiología

Manometría

Biopsia rectal

Estreñimiento primario

Lactante
Intervalo libre
Normal
Propicio
Ausentes
Ocasional
Sí
Bueno
No distensión
Fecalomas abd. inferior
Ampolla dilatada 
llena de heces 
Megarrectosigma

Presencia reflejo 
inhibidor del ano 
Plexos mientéricos 
normales

Enfermedad de Hirschsprung

Desde nacimiento

Retrasado
Normal
Frecuentes
No
No
Retraso desarrollo
Distensión importante 
Fecalomas todo abd.
Ampolla vacía

Segmento agangliónico estre­
cho. Megacolon por encima.
Ausencia reflejo 
inhibidor del ano
Ausencia cel. ganglionares en 
plexos mientéricos
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ferencial entre el estreñimiento primario y 
la enfermedad de Hirschsprung.

Si se exceptúa el aganglionismo de 
segmento ultracorto, en que los síntomas 
suelen comenzar en la infancia temprana 
en la enfermedad de Hirschsprung clásica, 
la clínica puede iniciarse más tardíamente 
existiendo escasa relación entre el tamaño 
del segmento agangliónico y la severidad 
de los síntomas (2, 5). En este sentido es­
tudios recientes (2) han demostrado que 
en un 10 % de niños estreñidos que no 
respondían al tratamiento médico y cuya 
sintomatología había comenzado casi al 
nacimiento o durante el primer año de vi­
da, se estableció posteriormente el diag­
nóstico de enfermedad de Hirschsprung 
de segmento ultracorto, con afectación de 
menos de 5 cm. del margen anal. Tam­
bién se ha descrito la asociación de enco- 
presis con aganglionismo del segmento ul­
tracorto y dilatación segmentaria del co­
lon, lo que hace aconsejable la realización 
de estudios radiológicos, seguidos de una 
biopsia sucesiva a 3, 4 y 5 cm. del margen 
anal, en todos los casos de megacolon 
idiopático. A pesar de ello, a veces sólo se 
encuentra una falta de relajación del esfín­
ter interno con biopsia rectal normal, que 
hacen difícil descartar dicho diagnóstico 
(5).

Por último, y aunque en el estreñi­
miento funcional la radiografía 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 eliminación del 
mismo se realiza fácilmente en el primer 
caso, mientras que en el segundo la eva­
cuación es lenta y pobre.

Complicaciones

Independientemente de su etiología, 
los niños estreñidos pueden presentar una 

serie de complicaciones que agravan el 
mismo, aunque en ocasiones su relación 
causa-efecto no es precisa. A continuación 
se analizan las más frecuentemente encon­
tradas en la práctica.

1. Fisura anal, es un desgarro super­
ficial del conducto anal que aparece sobre 
todo en el lactante, debido a la expulsión 
de heces duras y voluminosas o bien, se­
cundariamente a una diarrea aguda. Pue­
de ser única o múltiple y con frecuencia se 
localiza en la región posterior. Se acompa­
ña de dolor intenso al defecar y el signo 
más llamativo, es la presencia de sangre 
roja sobre las heces o de rectorragia des­
pués de la defecación (1, 14).

La fisura anal desaparece tratando el 
estreñimiento, junto con la aplicación de 
aceite mineral y pomadas anestésicas. La 
dilatación del esfínter externo contribuye a 
su curación.

2. Prolapso rectal, es la procidencia 
del recto a través del ano. Se observa con 
frecuencia antes de los tres años, y su apa­
rición se ve favorecida por la especial dis­
posición anatómica del recto a su edad, 
debilidad de los elementos de sujeción, 
estreñimiento y/o diarrea (1, 2).

El diagnóstico se establece por inspec­
ción, pudiendo aparecer hemorragias, 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 niños 
con fibrosis quística, por lo que es obliga­
do cuantificar los electrolitos en el sudor, 
con objeto de descartar su existencia.

El tratamiento consiste en corregir el 
estreñimiento, evitando además, que el 
niño pase mucho tiempo en posición de 
defecar.

3. Encopre sis, 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 estreñimiento en 
individuos sin patología neurológica, es 
frecuentemente considerada como de ori­
gen psicológico, mientras que el término 
anglosajón «soiling» (ensuciamiento) suele 
utilizarse más en el sentido de una incon­
tinencia fecal de causa orgánica. Sin em­
bargo, no hay ningún motivo para consi­
derar como distintos ambos conceptos.

El estreñimiento crónico es sin duda, 
la causa más frecuente de esta complica­
ción. La salida de las heces se produce por 
rebosamiento alrededor de la masa fecal 
impactada, a través de unos esfínteres ana­
les dilatados (1, 2, 14). El diagnóstico se 
realiza mediante tacto rectal y el trata­
miento, como en las situaciones anterio­
res, consiste en corregir el estreñimiento y 
el trastorno de conducta cuando esté pre­
sente.

Tratamiento

En el momento de instaurar el trata­
miento de un estreñimiento, hay que te­
ner en cuenta: los mecanismos fisiopatoló- 
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 serán 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 sensación del deseo de defecar. Otras de 
carácter físico, tales como recomendar ejer­
cicios para fortalecer la musculatura abdo­
minal y postural, dirigidas a favorecer el 
acto de la defecación, adoptando posi­
ciones que aumenten la tonicidad muscu­

lar y permitan alinear el recto y el sigmoi- 
de con el eje vertical del organismo, para 
facilitar la evacuación (por ejemplo elevan­
do los pies por encima del plano del sue­
lo).

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

3. Tratamiento mecánico. Se realiza­
rá en dos fases:

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

Otros autores (2) consideran más efec­
tivo, administrar 2 enemas de fosfatos, 
con un intervalo de 1 hora, vigilando la 
aparición de: deshidratación hipertónica, 
hiperfosfatemia y tetania hipocalcémica. 
Aunque estas complicaciones pueden pre­
venirse, administrando a continuación del 
primer enema de fosfatos, otro con suero 
salino isotónico, también se han descrito 
casos de shock hipervolémico, después de 
la utilización de grandes cantidades de so­
lución salina.

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

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

b) Enemas de limpieza. Una vez que 
el fecaloma ha sido evacuado se adminis­
trará 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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ñas siguientes y un enema cada tres días 
durante dos semanas más.

4. Tratamiento farmacológico. Co­
rresponde al uso de laxantes, que en nin­
gún caso se utilizarán antes de vaciar el 
recto, y únicamente para resolver la fase 
aguda del estreñimiento, retirándolos lo 
antes posible y de modo gradual (2, 16).

Existen varios tipos de laxantes, clasifi­
cándose según su mecanismo de acción (1, 
16) (Tabla II). De todos ellos, dado que 
no están exentos de efectos secundarios in­
deseables, sólo deberá utilizarse el aceite 
de parafina.

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

cuatro deposiciones al día, de forma que 
el niño no pueda evitar la sensación de 
defecar. Una dosis adecuada es, 30 
cc./Kg. dividido entre mañana y noche, 
manteniéndose el tratamiento durante un 
período de 3 meses hasta conseguir un há­
bito intestinal regular. Posteriormente, la 
dosis de aceite se disminuye gradualmente 
durante 2-3 meses (2). Es importante la 
prevención de una recaída, sobre todo en 
niños con historia de estreñimiento desde 
el nacimiento. El goteo constante de acei­
te, puede ser un signo de nueva impacta- 
ción, indicando que la cantidad adminis­
trada es insuficiente.

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

I.

II.

III.

IV.

Tabla II. FARMACOS LAXANTES

Estimulaciones químicos del peristaltismo

1.

2.

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

Estimulantes o irritantes
— Aceite de ricino.
— Laxantes polifenólicos: Fenoftaleína y Bisacodil.
— Laxantes antracénicos: Senósidos A y B.

Ablandadores de las heces

1. Aceite de parafina.
2. Dioctil Sulfosuccinato sódico.

Agentes hidrofílicos

1. Salvados.
2. Preparados semisintéticos de celulosa.
3. Gomas y semillas mucilaginosas.

Evacuantes rectales

1. Enemas de jabón, aceite oliva y fosfato sódico hiperósmolar.
2. Supositorios de glicerina.
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ta es que, tras su administración, puede 
rezumar por el esfínter anal y, dar lugar a 
molestias desagradables y prurito anal. 
Además se han descrito otros efectos ad­
versos, tales como: fístulas y retraso en la 
curación de heridas en postoperados gas­
trointestinales, neumonía lipoidea por as­
piración, depósito en tejidos y órganos, y 
cáncer gastrointestinal (1, 16).

5. Tratamiento dietético. La dismi­
nución progresiva del contenido en fibra 
de las dietas occidentales en los últimos 10 
años es, sin duda, la causa principal del 
aumento del estreñimiento en la pobla­
ción infantil, por lo que parece necesario 
aconsejar las dietas ricas en fibra, como 
hábito a recuperar en la sociedad actual.

A favor de esta hipótesis está la baja 
incidencia del estreñimiento en la pobla­
ción infantil de los países 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 endógenas (17). Esta fibra tie­
ne las siguientes propiedades:

a) Hidrofílicas, por lo que es capaz 
de absorber agua, favoreciendo unas heces 
más blandas y voluminosas, que facilita su 
expulsión. Este aumento del volumen de 
las heces, constituye un estímulo mecánico 
del peristaltismo del colon, favoreciendo 
así los movimientos de propulsión y acor­
tando el tiempo de tránsito. Asimismo, se 
ha observado una disminución de la pre­
sión colónica con dietas ricas en residuos, 
lo cual puede prevenir la aparición de la 
enfermedad diverticular (1, 17).

b) Interferir la absorción de ácidos bi­
liares en el íleon terminal, lo que permite 
que éstos estimulen la secreción de moco a 
nivel del colon, lubrificando las heces.

c) Disminuir los niveles de colesterol 
por diversos mecanismos (17).

d) Posible acción preventiva del cán­
cer de colon y enfermedad diverticular 
(21).

Todas estas propiedades de la fibra, 
hacen que sea útil no sólo en el estreñi­
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
ñimiento consiste en administrar una dieta 
rica en frutas, verduras y cereales integra­
les (salvado), recomendándose asimismo, 
la ingestión abundante de líquidos. Las 
féculas, azúcares y dulces en general, de­
ben restringirse en este tipo de dietas (1, 
2, 5, 15, 17).

6. Tratamiento quirúrgico. En la en­
fermedad de Hirschsprung está indicada la 
resección del segmento agangliónico. Los 
casos de segmento ultracorto pueden me­
jorar temporalmente, con dilataciones ana­
les con anestesia general, siendo más efi­
caz la miotomía o esfinterotomía (2, 8, 
22). Con ambos tratamientos se consigue 
un acortamiento y ampliación del canal 
anal funcional, facilitando que el bolo fe­
cal alcance mejor el área sensorial del rec­
to, y se vacíe más fácilmente (23).

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

7. Tratamiento psicoterápico. Las téc­
nicas de modificación de la conducta, ree­
ducación funcional y entrenamiento (bio- 
feedback} son inocuas, y de resultados 
prometedores (2, 23). La asistencia psi­
quiátrica sólo está indicada, cuando están 
presentes alteraciones emocionales de im­
portancia.
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REVISION

Causas de la muerte súbita del lactante

A. Blanco y R. Ceña

Resumen: El Síndrome de Muerte Súbita del Lactante (SMSL) es la muerte inesperada de 
un niño 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
ño que aumentan el riesgo de SMSL. Los mecanismos del SMSL son todavía muy discuti­
dos, y probablemente los más significativos pudieran ser las anomalías cardíacas y espe­
cialmente los fallos del control respiratorio. En los estudios necrópsicos no hay daño 
tisular que justifique el fallecimiento, pero es posible encontrar alteraciones histológicas 
menores características de situaciones de hipoxia crónica. PALABRAS CLAVE: Muerte SÚBI­
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.

I. Introducción

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

El SMSL va tomando una importancia 
cada vez mayor, desde hace años, ya que 
en algunos países (por ejemplo en USA) 
es la principal causa de muerte en meno­
res de un año, lo que unido al descenso 
de la natalidad, crea un evidente proble­
ma sociosanitario.

El SMSL viene definido por la muerte 
súbita e inesperada por su historia médica, 
de un niño aparentemente normal, la cual 
permanece inexplicada después de la reali­
zación de una autopsia correcta (1, 2). En 
el fondo de esta definición, está la imposi­
bilidad actual de realizar un diagnóstico 
cierto de la causa de muerte, encontrándo­
nos frente a una autopsia «blanca».

Debido a su incidencia estadística y a 
la naturaleza altamente traumática para la 
familia, se están dedicando esfuerzos a ni­
vel de estudios epidemiológicos, hoy ine­
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División Médica de Carburos Metálicos S.A.
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xistentes en nuestro país, como de investi­
gación y prevención de las posibles causas 
que pueden llevar al desenlace fatal (por 
ejemplo programas de información, aten­
ción materna y perinatal, monitorización 
cardio-respiratoria domiciliaria..

II. Epidemiología

Al abordar este apartado hay que refe­
rirse a los múltiples estudios realizados, 
tanto a nivel de necropsias como de niños 
con riesgo de padecer SMSL (niños que han 
estado a punto de morir de SMSL, herma­
nos de víctimas, etc.) que son los grupos 
básicos de estas investigaciones, así como 
sus ambientes y familias.

A) Incidencia y factores socio-econó­
micos

La incidencia es variable de unos países 
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 AÑO CASOS/1.000 RN

Canadá 
Inglaterra 
Irlanda 
California 
Australia 
Filadelfia 
Ohio

1970
1970
1971
1972
1972
1972
1975

3,00 
2,00 
2,80
1,55 
1,70
1,92 
2,08

Respecto a los factores socio-económi­
cos, el riesgo de SMSL está incrementado 
en las capas de la población menos afortu­
nadas, respecto a las más acomodadas. Re­
lacionado con ésto, un número importante 

de ellos habrían nacido fuera del matrimo­
nio (eran ilegítimos), estaban viviendo solos 
con sus madres y sus padres no tenían em­
pleos fijos y vivían con cierto hacinamiento 
y en distritos o zonas más pobres (10). Pro­
bablemente, esta situación esté relacionada 
con la calidad de la vida intrauterina y los 
cuidados maternos perinatales (11).

B) Factores que dependen del niño
a) Prematuridad y bajo peso. Hoy en 

día no hay ninguna duda de que los pre­
maturos y de bajo peso tienen más riesgo 
de SMSL que los niños con término y peso 
adecuado (12, 13, 14, 15).

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

c) 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 múltiple (19, 20, 21), tienen un mayor 
riesgo especialmente para los segundos o 
terceros en nacer (22). KraüS 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 día de pareja de gemelos (14, 18, 23). 
En resumen, el riesgo se aumenta con el 
orden de nacimiento, siendo aún mayor 
en el caso de partos múltiples, en especial 
los últimos en nacer. Posiblemente, un 
factor que influya en los partos mútiples 
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 típico en la mayoría de las enfer­
medades de niños, y revela poco o nada 
acerca de este problema (11). Las diferen­
cias raciales, probablemente estén algo in­
fluenciadas por el status socio-económico 
(16) (Tabla II).
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e) Factores genéticos y familiares. 
Con los datos actuales, parece ser que el 
SMSL no está genéticamente controlado, 
aunque puede existir cierta agregabilidad 
familiar. En USA, el promedio es 2 por 
1.000 nacidos vivos, pero esta ratio se in­
crementa a 2,1 % (10 veces mayor) en los 
siguientes hermanos de víctimas de SMSL y 
pasa a 4,2 % (20 veces más) entre los ge­
melos supervivientes (25, 18, 14, 22).

Tabla II. PRINCIPALES ASPECTOS EPIDE­
MIOLOGICOS DEL S.M.S.L.

Dependientes del niño:
1.

2.
3.

4.

5.

Máxima incidencia entre 2-4 meses de 
edad.
Mayor frecuencia en varones (60 %).
Prematuridad y bajo peso al naci­
miento.
Riesgo ligeramente superior en herma­
nos y en gemelos.
Frecuente asociación de catarros bana­
les.

Ambientales:
1. Nivel socioeconómico bajo.
2. Meses invernales y horas nocturnas.

Dependientes de la madre:
1. Madres jóvenes.
2. Adicción a tabaco o drogas.
3. Anemia durante el embarazo.

Hay estudios que señalan una mayor 
incidencia de respiración periódica, en 
hermanos de víctimas, durante registros 
domiciliarios en el sueño. Posteriores aná­
lisis en laboratorio, señalaron una menor 
cantidad de apneas cortas durante los pri­
meros 6 meses de vida (26), aunque este 
segundo registro se realizó en el laborato­
rio, en donde el sueño podría estar algo 
alterado (23). Resumiendo, el SMSL no se 
transmite por herencia mendeliana en la 
mayoría de los casos.

f) Otros factores. Para ver si los niños 
afectados habían tenido alteradas algunas 
de su funciones fisiológicas, se revisaron 
los datos de 59-379 embarazos, incluyen­
do gestación, parto y puerperio, el perío­
do neonatal y el desarrollo hasta los 8 
años de edad. De todos los nacimientos, 
125 fallecieron de muerte súbita (2,11 por 
mil). Esos 125 niños fueron comparados 
con controles similares del mismo grupo 
por Naeye y Drage (27), encontrando 
que al nacer habían tenido un test de Ap­
gar más bajo que los controles (21, 27, 
28), necesitaron oxígeno y soporte ventila- 
torio con más frecuencia que los controles 
(13, 27), los problemas con la alimenta­
ción fueron comunes, necesitando alimen­
tación por sonda con mayor frecuencia; 
asimismo, presentaron hipotonía, temblo­
res e incremento del moldeado de la cabe­
za y reflejo de Moro anormal (29, 27). 
Naeye (30) realizó un estudio retrospecti­
vo sobre los patrones conducíales de 46 
víctimas, comparando con sus hermanos, 
resultando que presentaban una menor ac­
tividad durante el tiempo en que vivieron, 
con una menor respuesta frente a estímu­
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 más que sus herma­
nos con las tomas. Estos hallazgos correla­
cionaron bien, estadísticamente, con la 
evidencia postmortem de hipoxemia.

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

Por último, estos niños presentaron en 
un porcentaje variable, del 40-75 % de 
los casos, un cuadro de infección respirato­
ria leve de vías altas y/o leves síntomas 
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gastrointestinales en la semana previa al 
fallecimiento (34), teniendo varios ingre­
sos hospitalarios en el intervalo nacimien­
to-muerte (34). El 20-75 % de los niños 
estaban asintomáticos en el momento de 
morir (23).

En niños con displasia broncopulmo- 
nar, el riesgo de muerte súbita es siete ve­
ces mayor que en los controles, es decir, el 
11 % de estos niños murió en compara­
ción con el 1,5 de los niños de peso simi­
lar sin esta enfermedad pulmonar crónica 
(36).

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

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

El riesgo se incrementa con la situación 
social y económica de la madre y si el pa­
dre también es menor de 20 años.

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

La mayoría 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 mañana, 
siendo el lugar mayoritario la residencia 
habitual.

Este último dato sugiere la necesidad 
de investigar más a fondo la fisiología del 
sueño, como parte importante involucrada 
en SMSL.

III. Presentación clínica

Habitualmente el niño 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 oyó gri­
tar o moverse en los minutos previos. La 
principal característica de este síndrome es 
la ausencia de datos anormales. En algu­
nos casos se le encuentra apneico y todavía 
puede ser reanimado con vigorosos estí­
mulos físicos y respiración boca a boca.

Al preguntar a los padres, retrospecti­
vamente, sobre la conducta del niño falle­
cido, la mayoría sostienen que su compor­
tamiento era aparentemente normal sin 
ninguna alteración remarcable. Insistien­
do, algunos pueden afirmar que se fatiga­
ba algo con los biberones, que su llanto 
era débil, que tenía una actividad física 
escasa o que respondía pobremente a re­
flejos o caricias. No obstante estas descrip­
ciones son inconstantes y quizás influen­
ciadas por las preguntas.

No es raro el antecedente de una leve 
infección, probablemente viral, de vías 
respiratorias altas. Sin embargo su grave­
dad nunca justifica, por sí 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 niños fallecidos son escasísi­
mos. La mayoría murieron antes de que 
hubiera motivo para hacerlos.

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 autores 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 hipótesis propuestas:

Con mayor o menor rigor científico se 
plantearon diversas hipótesis (Tabla III). 
Algunas pueden ocurrir simultáneamente, 
como las alteraciones respiratorias centrales 
y las obstrucciones de vías altas.

Tabla III. ALGUNAS TEORIAS PATOGE­
NICAS HISTORICAS

1963
1964
1966
1968
1968
1968

1970
1972
1972

Estrés
Insuficiencia corticoidea
Infección bacteriana
Infanticidio
Arritmia por inmadurez del SNV

Defecto congénito de la conducción 
cardíaca
Colapso de la tráquea
Enfermedad por inmunocomplejos
Deficiencia de magnesio

a) Alteraciones cardíacas

En algunos familiares y en niños con 
formas abortadas se encontraron frecuen­
cias cardíacas más rápidas de lo normal y 
con una escasa variabilidad, así como in­
tervalos Q-T patológicamente acortados o 
arritmias. Es posible que estas anomalías 
puedan haber sido la causa mortal de al­
gún caso, pero no está comprobado que lo 
sean en la mayoría.

b) Alteraciones centrales del control 
respiratorio

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

c) Apneas de origen periférico

Debidas a obstrucciones respiratorias. 
En los organismos maduros la obstrucción 
respiratoria no es causa de apnea, por el 
contrario, los movimientos respiratorios se 
intensifican. Sin embargo se ha sugerido 
que en niños con SMSL, y sólo durante el 
sueño, pudiera producirla. Sería debido a 
una anomalía de la regulación respiratoria 
durante el sueño. 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 vías altas, 
pueden ser faríngeas o nasales y más du­
dosa es la posibilidad de laringoespasmos. 
La porción posterior de la lengua está en­
grosada en los lactantes y puede caer fácil­
mente hacia atrás. Incluso se ha sugerido 
que estos niños, en caso de una rinitis, no 
abran la boca para respirar durante el sue­
ño (48, 49). También se describió algún 
caso de SMSL abortado, con pausas de ap­
nea que desaparecieron al operarle de ade­
noides (50).

Debidas a reflujos gastroesofágicos. La 
llegada de contenido líquido a la entrada 
de la laringe puede ser causa de apnea, 
bradicardia e hipertensión arterial; al me­
nos en las grandes regurgitaciones. Sin 
embargo es más dudoso que este reflejo 
ocurra en las formas leves y moderadas.
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También se duda que pueda suceder en 
niños normales, o sólo en los inmaduros o 
con cierto daño cerebral (51, 52) (Tabla 
IV).

Tabla IV. TEORIAS ACTUALMENTE EN 
DISCUSION

Principales:
Fallos del control respiratorio
Alteraciones cardíacas

Otras:
Reflujo gastroensofágico
Infección vírica
Alteraciones del metabolismo
Anafilaxia
Botulismo
Malos tratos

d) Origen infeccioso

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

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

e) Alteraciones del metabolismo de 
los lípidos

En 14/200 casos se hallaron depósitos 
grasos anormales en la necropsia. Recien­

temente se sugirió la posibilidad de que 
fuera debido a una deficiencia de acetil 
coenzima A deshidrogenasa. Esta patoge­
nia no parece afectar más que a una mi­
noría de casos, pero es importante que an­
te un caso de muerte frustrada se recoja 
orina y se investigue la posibilidad de una 
alteración del metabolismo. Se podría 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 reacción anormal 
frente a las vacunas de DTP, lo que podría 
ser otro dato de identificación (11, 58).

f) Anafilaxia

Esta hipótesis defiende la posibilidad 
de una reacción alérgica frente a proteínas 
alimentarias regurgitadas durante el sueño 
e inhaladas en el pulmón. A pesar de que 
se propuso ya hace 25 años no se pudo 
nunca fundamentar con bases sólidas. 
Tampoco se encuentra habitualmente en 
las necropsias alimento en los pulmones 
(59).

g) Anomalías del SNV y sus mediado­
res

Están basadas en el hallazgo de taqui­
cardia con escasa variabilidad de la fre­
cuencia y disminución de la sensibilidad al 
CO2. Se encontró que los corpúsculos ca- 
rotídeos de niños fallecidos súbitamente 
tenían 10 veces más dopamina y 3 veces 
más adenalina que los controles. Esta si­
tuación pudiera ser primaria o secundaria, 
pero en cualquier caso dificultaría 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 niños maltratados y asfi­
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xiados por padres que no calcularon la re­
percusión de sus acciones, p. ej. tapándo­
los con almohadas para no oírles llorar. 
Aunque es una posibilidad, los datos epi­
demiológicos y necrópsicos no sostienen la 
generalización de esta hipótesis.

V. Anatomía patológica

En la necropsia no se encuentra ningu­
na alteración grave que justifique la muer­
te. Sin embargo se describieron algunas 
alteraciones menores (27, 37) que coinci­
den con datos habituales en pacientes que 
habían padecido hipoxia crónica. Ello su­
giere que el niño, independientemente 
del hecho final que motivó la muerte, ve­
nía padeciendo una falta de oxigenación 
tisular.

Se comunicaron gliosis del tronco ce­
rebral (44), proliferación de la astroglia 
alrededor de los núcleos del tracto solita­
rio, dorsal del vago y ambiguo (45). Estas 
anomalías pueden afectar la regulación de 
la función autónoma y producir alteracio­
nes respiratorias. No sólo están presentes 
en niños con SMSL, sino también en pre­
términos con episodios apneicos prolonga­
dos y en enfermos con cardiopatía cianó- 
gena (45). Debido a los resultados contra­
dictorios publicados, se está realizando un 
estudio colaborativo entre el Instituto del 
SMSL, la Oficina Forense y la Universidad 
Maryland, para determinar el valor de los 
«marcadores de hipoxia» propuestos por 
Naeye (27).

Respecto al sistema de conducción car­
díaca, se comunicaron anomalías en algu­
nos casos de SMSL (43), pero otros no pu­
dieron corroborarlos.

En resumen, ciertos hallazgos histoló­
gicos indican que la hipoxia puede alterar 
estructuras cerebrales, produciendo, a su 
vez, fallos en el control ventilatorio y del 
ritmo cardíaco. Estas anomalías causarían 

apnea obstructiva, central, hipoventilación 
y arritmias cardíacas que llevarían a más 
hipoxemia, agravando los cambios tisula- 
res secundarios a la hipoxemia crónica.

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

VI. Diagnóstico

Se hace sólo por exclusión de otras 
causas de fallecimiento. Mucha mayor im­
portancia tiene identificar los casos de 
muerte frustrada o de pausas de apnea 
anormales durante el sueño.

Desde hace años se está buscando un 
posible marcador: bioquímico, cardiológi­
co, respiratorio, neurológico, etc., que nos 
dijese qué niños están en elevado riesgo 
de muerte súbita, pero todavía no se lo­
gró.

VII. Prevención y perspectivas futuras

La profilaxis consiste en eliminar aque­
llas circunstancias epidemiológicas que se 
sabe favorecen la muerte súbita: tabaquis­
mo, prematuridad, etc. Sin embargo la 
mayoría no son fácilmente modificables.

La monitorización respiratoria a domi­
cilio parece, de momento, la única medi­
da eficaz, al menos en las formas ocasio­
nadas por apneas durante el sueño. Ade­
más sirve para disminuir la ansiedad de 
los padres y les proporciona confianza. To­
davía no se conoce exactamente en qué ni­
ños estaría indicada, ni por cuánto tiem­
po se les debe mantener. En el caso de
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que ocurra una apnea la reanimación es 
sencilla. Habitualmente la respiración se 
reanuda ante cualquier tipo de estímulo 
físico (62).

Hasta ahora se había concebido la 
muerte súbita del lactante principalmente 
como una situación desgraciada, accidental 
e irremediable. Actualmente se cree que 
el fallecimiento sólo ocurre en una parte

de los casos y que existe una alteración 
funcional, no obligadamente letal, que es 
preciso poder identificar a tiempo para 
evitar la muerte.

Las investigaciones deben encaminarse 
a mejorar el conocimiento sobre la identi­
ficación de los niños de alto riesgo y sobre 
la indicación de monitores.
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PAUTAS DIAGNOSTICAS Y TERAPEUTICAS

Coma en la infancia

R. Palencia

Coma: Delimitación conceptual Pauta diagnóstica

Se considera que un paciente está en 
coma cuando se encuentra inmóvil y no 
responde a estímulos externos, presentan­
do una alteración de las funciones que de­
penden de la conciencia y de la inteligen­
cia, y una abolición de la vida de relación. 
Precisando más, coma es la ausencia de 
respuesta a cualquier estímulo (1), situa­
ción que se produce cuando el sistema re­
ticular ascendente o los hemisferios cere­
brales están afectados o destruidos.

Las causas que lo producen en la in­
fancia son, por orden de frecuencia (2) 
intoxicaciones, estados post-convulsivos, 
infecciones neurológicas, trastornos meta- 
bólicos (diabetes, hepatopatía, uremia, hi- 
poglucemia), traumatismos cráneo-encefá­
licos, anemia aguda grave, insuficiencia 
cardíaca aguda, hemorragia intracraneal, 
deshidrataciones y procesos expansivos.

I. Anamnesis

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

II. Exploración clínica general

1. Signos vitales

Valoración inmediata de temperatura 
corporal, funcionamiento cardíaco, patrón 
respiratorio, tensión arterial. Algunos pa­
trones respiratorios tienen valor localizador 
(Tabla I).

Tabla I. PATRONES DE RESPIRACION Y LOCALIZACION DE LA LESION

TIPO RESPIRATORIO NIVEL DE LESION

— Cheyne-Stokes: respiración creciente y decre­
ciente con períodos de apnea

— Respiración corta, rápida, superficial
— Kussmaul: inspiración prolongada seguida de 

apnea, con baja frecuencia
— Ritmos en salvas

— Hemisferios cerebrales 

— Sustancia reticular activadora ascendente 
— Protuberancia 

— Médula alta

Departamento de Pediatría. Hospital Clínico y Facultad de Medicina. Valladolid.
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2. Inspección

a) Postura corporal, señales de trau­
matismos, hemorragias cutáneo-mucosas, 
exantemas...

b) Posición de la cabeza y de los 
ojos: la desviación conjugada de la cabeza 
y de los ojos del niño inconsciente traduce 
una lesión hemisférica homolateral («mira 
hacia el lado de la lesión»), pero también 
puede significar irritación en hemisferio 
contralateral, o lesión peduncular contrala­
teral.

3. Nivel de conciencia

Dado que no hay una experiencia sufi­
ciente en la infancia con las escalas de 
Glasgow (4) ni la de Bates y cois. (5), he­
mos de valorar la afectación de la concien­
cia en los niños según su grado de res­
puesta a determinados estímulos, tal como 
se recoge en la Tabla II.

5. Examen ocular
a) Motilidad de párpados y de globos 

oculares.
b) Reflejo óculo-cefalogiro (fenóme­

no de los ojos de muñeca): girando brus­
camente la cabeza, los ojos se mueven en 
dirección opuesta (reflejo conservado); su 
abolición sugiere la lesión del tronco cere­
bral o de los pedúnculos cerebrales.

c) Reflejo corneal.
d) Pupilas. Su valoración puede 

aportar datos en relación con el origen del 
proceso:

— pequeñas, isocóricas, normorreacti- 
vas orientan a coma metabólico;

— dilatadas, isocóricas, arreactivas: le­
sión peduncular, anoxia, isquemia severa, 
intoxicación atropínica;

— dilatada y arreactiva en un lado in­
dica herniación uncal con compresión del 
hemisferio homolateral,

Tabla II. VALORACION DEL NIVEL DE CONCIENCIA

VIGILANCIA SOMNOLENCIA ESTUPOR COMA SUPERE. COMA PROF.

Conciencia del entorno 
Posibilidad de hablar 
Posibilidad de contestar 
Respuesta al dolor 
Respuesta motora

(+ + +) 
(+ + + ) 
(+ + +) 
( + + +) 
(+ + + )

( + ) 
(+ +) 
(+ +) 

(+ + + ) 
(+ + + )

(-) 
(-) 
( + ) 

(+ +) 
( + +)

(-) 
(-) 
(-) 
( + ) 
( + )

(-) 
(-) 
(-) 
(-) 
(-)

4. Tono muscular y reflejos

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

— miosis arreactiva: orienta a lesión 
parasimpática, casi siempre por hemorra­
gia en tronco cerebral.

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

6. Exámenes complementarios
a) Sangre: hematocrito, hemoglobi­

na, glucosa,, urea, ionograma, osmolari- 
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i

dad, coagulación, pH y gases, u otras de­
terminaciones según los datos aportados 
por la anamnesis y exploración clínica (bi- 
lirrubina, transaminasas, hemocultivo, ni­
veles plasmáticos de fármacos, tóxicos...).

b) Orina: volumen, osmolaridad, 
densidad, pH, albúmina, glucosa, sedi­
mento, cultivo, tóxicos.

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

d) Auscultación craneal para descar­
tar soplos vasculares que orienten hacia 
fístulas arteriovenosas cerebrales.

e) Punción lumbar y estudio del 
LCR, cuando existe sospecha de meningi­
tis, encefalitis o hemorragia intracraneal 
no traumática, aunque en este caso si se 
dispone de TAC craneal no es ya necesaria 
ni oportuna. Antes de efectuar la punción 
lumbar es el examen del fondo de ojo pa­
ra descartar hipertensión intracraneal.

f) Electroencefalograma: especialmen­
te importante para diferenciar entre comas 
de origen metabólico (alteraciones difusas) 
o de origen orgánico (alteraciones focales), 
así como para establecer la muerte cere­
bral.

g) Electrocardiograma, para detectar 
alteraciones del ritmo o de la conducción 
cardíaca.

h) Tomo grafía axial computarizada 
cerebral o resonancia magnética nuclear.

i) Medida de la presión intracreneal.

Pauta terapéutica

1. Vigilancia permanente y monitori- 
zación en Unidad de Cuidados Intensivos 
pediátricos, con control continuo o perió­
dico de:

a) 
b) 
c) 
d) 
c)

Frecuencia cardíaca.
Tension arterial.
Temperatura corporal.
Frecuencia y tipo de respiración.
Presión venosa central, en su caso.

Su determinación está indicada para con­
trolar los aportes de líquidos; se mide en 
aurícula, una vez alcanzada a través de 
una vena periférica.

f) Presión intracraneal. Su monitori- 
zación está indicada en todos los casos en 
los que se sospeche su elevación, ya que 
subidas bruscas o mantenidas pueden su­
gerir una lesión cerebral subsidiaria de in­
tervención quirúrgica (por ejemplo un he­
matoma). Para efectuar este registro se 
dispone de dos métodos: sensor epidural 
de fibra óptica o monitorización intraven­
tricular.

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

3. Tratamiento de la insuficiencia 
respiratoria (disnea, hipoventilación, cia­
nosis) con oxígeno o, si es preciso, con in­
tubación y ventilación asistida.

4. Tratamiento del shock
Si es secundario a hemorragia, correc­

ción con transfusión de sangre, plasma o 
expansores de plasma como albúmina al 
20 % o dextrano 40 (Reomacrodex); si se 
debe a fallo cardíaco o parálisis vascular, 
tratamiento con fármacos vasoactivos como 
dobutamida (Dobutrex) a dosis de 1-15 
microgramos/kg./minuto, por vía intrave­
nosa.

5. Tratamiento de la hipertensión ar­
terial mediante vasodilatadores tipo hidra- 
lazina, intramuscular o intravenosa (Ne- 
presol) a dosis de 0,2 mg./kg. 16 horas o 
propanolol (Sumial) en dosis de 1-5 
mg./kg./día.

6. Tratamiento de la hipertermia 
(más de 38°) mediante antitérmicos por 
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via rectal (paracetamol), paños fríos 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 perfusión de suero glucosa- 
do al 10-15 %; o de la hiperglucemia con 
insulina rápida humanizada (Atrapid hu­
mana, Velosulin humana) o bien obtenida 
por recombinación (Himulina) a dosis de 
0,1 UI/kg./hora, efectuando controles ho­
rarios de la glucemia para adaptar las dosis 
según los hallazgos.

8. Tratamiento de la deshidratación 
mediante suero i.v. de acuerdo con los de­
sequilibrios hidroelectrolíticos detectados 
en las exploraciones analíticas.

9. Tratamiento del desequilibrio áci­
do-básico, en su caso. Si hay acidosis res­
piratoria mediante ventilación mecánica y 
si es de origen metabólico administrando 
bicarbonato sódico de acuerdo a la conoci­
da fórmula: c.c. de bicarbonao molar = 
Exceso de bases x Kg. peso x 0,33.

10. Tratamiento de las convulsiones, 
empleando difenilhidantoína i.v. (Feni- 
toína), que no produce sedación y, por 

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

En caso de fracaso se utilizará el diaze­
pam (Valium) o de clonazepam (Rivotril) 
y de persistir las crisis se procederá a la 
anestesia general tras intubación y respira­
ción asistida.

11. Tratamiento del edema cerebral, 
con suero hipertónico de Manitol al 20 % 
a razón de 0,5-1 gr./kg., administrado en 
20-40 minutos, con posibilidad de repetir 
en 4 horas. También puede utilizarse la 
dexametasona (Decadrán), aunque tarda 
más en actuar, pero tiene un efecto más 
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 administración 
de diuréticos tipo furosemida (Seguril) a 
dosis de 1-2 mg./kg./día (repartida en 4 
dosis), o a la hiperventilación con el respi­
rador.
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Insuficiencia cardíaca en la infancia

J. Ardura, J. C. Silva, J. V. Martínez, S. Alberola

Diagnóstico

El diagnóstico de la insuficiencia car­
díaca (IC), resulta muy fácil cuando se 
usan criterios objetivos. En contrapartida 
puede ser difícil si esperamos que el pa­
ciente se ponga en evidencia a través de 
cianosis, fatiga, disnea...; en particular en 
los niños de más corta edad (2, 4, 7).

Es factible hacer el diagnóstico de IC 
cuando concurren los siguientes criterios 
básicos (1, 2, 4, 7):

1. En el examen clínico
a) Taquicardia superior 

dos/min. en estado de calma.
b) Polipnea superior a 

a 160 lati-

60 respir. /
min. en iguales condiciones.

c) Hepatomegalia creciente, y supe­
rior a 3 cm.

2. En el estudio radiográfico
a) Cardiomegalia con índice cardio- 

torácico superior a 60 %.

Tratamiento

Partiendo de la base físiopatológica del 
fallo funcional, el tratamiento de la IC irá 
encaminado al restablecimiento de los 
componentes implicados. Por tanto, la 
asistencia sistemática tiene por finalidad, 
reducir las necesidades y actividad físicas, 

suplir y mejorar la función hemodinámica, 
corregir las perturbaciones producidas y 
atacar la causa originaria de la IC.

1. Reducción de actividad física

— Restricción en las manipulaciones.
— Situación del paciente en posición 

de reposo total.
— Evitar la necesidad de alimentación 

(uso de vía parenteral).
— Colocarle desnudo en ambiente 

térmico adecuado (incubadora, cuna téri- 
ca, etc.), para acceso óptimo en la mani­
pulación.

2. Mejoría de la función hemodiná­
mica

Se suple y favorece el rendimiento car­
díaco, mejorando la contractilidad a través 
de los digitálicos, en particular con digoxi- 
na. La dosificación está condicionada por 
cada individuo y las dosis de partida son 
puramente orientadoras, necesitando la re­
gulación en cada caso, en función de la 
edad, peso, vía de administración, res­
puesta clínica, niveles plasmáticos (nivel 
plasmático 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 empíricas de 
ataque para la vía oral son:
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Recién nacido pre- 
término y bajo peso 
menores de 2 meses 
de 2 meses a 2 años 
mayores de 2 años

30 
40-60 
60-80 
40-60

microgr./kg. 
microgr./kg. 
microgr./kg. 
microgr./kg.

Por vía intravenosa se reduce un 
25 %; cantidad que se pierde en el proce­
so de absorción. La tasa de eliminación 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 posológica que resulta más 
útil en nuestra experiencia (2, 3), y que 
refleja la opinión general (4-7) es la si­
guiente:

1. Ataque o carga: 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 clínicos de los criterios 
diagnósticos antes de la administración de 
cada dosis parcial. Si aquéllos revelan que 
no se ha controlado el fallo cardíaco, se 
administra la dosis prevista. Si la IC ya re­
sultara controlada, se pasaría a la pauta de 
sostén. En general, son necesarias al me­
nos 24 horas, según 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 vía venosa; 
lo que obliga a extremar las medidas técni­
cas, diluyendo la digital en una perfusión 
lenta, evitando la inyección en bolo.

La duración del tratamiento digitálico 
debe cubrir un período de tiempo de al 
menos 6 meses después de que el índice 
cardiotorácico recupere valores normales, 
de 55 % para menores de 2 años y de 
50 % para mayores de esa edad. Además 
del control clínico, disponemos de niveles 
plasmáticos y control electrocardiográfico, 
a fin de descartar disritmias, prolongación 
PR y alteracines ST/T.

LOS PRODUCTOS COMERCIALES DE DIGOXINA SON:

PRODUCTO
NOMBRE
COMERCIAL PRESENTACION COMPOSICION

Digoxina
»
»
»
»
»
»
» 

Metil-digx
»
» 

Acetil-dgx
»

Lanacordin
»
»

Boehringer M
» 

Simes
»
» 

Lanirapid
»
» 

Agolanid 
Acetildigoxina

Elixir 
Comprimidos 
Ampollas 
Comprimidos 
Ampollas 
Gotas 
Comprimidos 
Ampollas 
Gotas 
Comprimidos 
Ampollas 
Comprimidos 
Comprimidos

1 mi = 50 microgr.
= 250

2 mi = 500
= 250

1 mi = 250
1 mi = 500

= 250
2 mi = 500
1 mi = 600

= 100
2 mi = 200

= 250
= 250

» 
»
» 
»
» 
» 
» 
» 
» 
» 
» 
»
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En los últimos años se han ensayado 
nuevos productos farmacológicos (Isuprel, 
Glucagón, Nitroprusiato, Prazosin, Hidra- 
lazina, Captopril, Enalapril), sin que hayan 
sustituido a los digitálicos; 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 prescripción individua­
lizada en cada caso (1, 5, 6, 8).

3. Corrección de los desequilibrios 
originados por la IC

a) Oxigenación con oxígeno calenta­
do y humidifícado.

b) Corrección de acidosis mediante 
alcalinizantes.

c) Tratamiento y prevención de la in­
fección pulmonar añadida, con antibióti­
cos de amplio espectro.

d) Reducción de la sobrecarga hídrica 
con restricción del aporte a 60 ml./kg./ 
día y uso de diuréticos; siendo los más 
efectivos:

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

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

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

La terapéutica se mantiene hasta que 
el control de la IC sea efectivo, suspen­
diendo su administración en cuanto sea 
posible, por la repercusión electrolítica 
que conllevan y sus interacciones con la 
digital, obligando a vigilar el ionograma 
periódicamente.

4. Tratamiento etiológico

En estas situaciones, además de las 
medidas quirúrgicas aplicables a las mal­
formaciones cardíacas, debemos tener en 
cuenta:

a) Transfusión de concentrado de he­
matíes en las anemias.

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

c) Implantación de marcapasos en los 
bloqueos a-ventriculares.

d) Aplicación del desfibrilador en las 
taquicardias.

e) Evacuación pericárdica en el tapo­
namiento cardíaco.

f) Tratamiento quirúrgico cuando la 
causa subyacente sea una cardiopatía y no 
se consiga mejoría en un plazo breve.
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Incidencia y tipo de malformaciones congénitas. Casuística 1984-86

M. R. Rodríguez, I. Fidalgo y D. LOpez Palacios

Resumen: Se revisan las malformaciones congénitas ocurridas durante los tres últimos 
años. Entre 4.991 recién nacidos vivos y muertos la incidencia de malformados fue de 
33,3 por 1.000. La anomalía más frecuente fiie la enfermedad congénita de cadera (14,6 
por 1.000), seguida de malformaciones de extremidades, genitourinarias, cardiopatías, 
cromosomopatías. No podemos precisar dentro de nuestra serie antecedentes claros de 
ingesta de fármacos, exposición a radiaciones o padecimientos de virasis durante la ges­
tación. La incidencia de pretérminos y de pequeños para la edad de gestación fue más 
elevada entre niños malformados que en el grupo control. La edad media de las madres 
de los niños con cromosomopatías fue más elevada que la de madres control y de niños 
con otras malformaciones. PALABRAS CLAVE: MALFORMACIÓN CONGÉNITA.

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 
patología que produce mas morbi-morta- 
lidad perinatal entre los recién nacidos de 
países desarrollados. La prevalencia publi­
cada de niños malformados al nacimiento 
varía entre 10 y 120 por 1.000, situándose 
en general alrededor del 25 por 1.000 (1, 
2). Entre los niños malformados, el 25 % 
fallecen en el período perinatal, estimán­
dose que uno de cada ocho desarrollará re­
traso mental o disminución física severa 
(3). En España la mortalidad producida 

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

Dado que los índices y tipo de malfor­
maciones varían 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 día de vida 
postnatal.

Servicio de Pediatría. Hospital Camino de Santiago. Ponferrada.
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Material y Métodos

El material utilizado abarca 5.037 re­
cién nacidos entre vivos y muertos, corres­
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 niños con edad de 
gestación de 28 semansas o superior y peso 
natal de 1.000 grs. o superior. A los re­
cién nacidos se les efectuó al menos una 
revisión en las primeras 24 horas y otra al 
ser dados de alta, durante las cuales se 
realizó un examen físico completo, inclui­
da la utilización de sonda nasogástrica pa­
ra comprobar la permeabilidad de coanas 
y esófago. Ocasionalmente, si los hallazgos 
lo hacían necesario, se completaba el estu­
dio con determinaciones radiológicas, ana­
líticas o de otro tipo.

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

En todas las historias de recién nacidos 
malformados existía información acerca de 
posibles datos patológicos de padres y her­

manos. Cuando las exploraciones prenata­
les (ecografía durante los últimos meses de 
estudio) habían demostrado la posibi­
lidad de una malformación, el paciente 
era objeto de estudio postnatal hasta su 
comprobación o exclusión.

Resultados

La población estudiada reside en la co­
marca del Bierzo y alrededor de una terce­
ra parte habita en el medio urbano. La 
mayoría de las mujeres son blancas, esti­
mándose que un 13 % son inmigrantes y 
un 4 % negras. La proporción de madres 
menores de 20 años es de 19,04 % y la de 
mayores de 35 años es de 8,33 %. La si­
tuación económica oscila entre clase media 
o baja, hasta algunas mujeres que viven 
en situación 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 período neonatal precoz 
(Tabla I). La mortalidad perinatal media 
fue de 2,2 %. Carecemos de información 
suficiente para descartar malformación en 
46 de los 48 fetos muertos ante o intrapar­
to. Así pues, el número de recién nacidos

Tabla I. INCIDENCIA DE MALFORMADOS

POBLACION TOTAL R. N. MALFORMADOS

N.° % N.° %

INDICE DE 
MALFORMADOS 

POR GRUPO

%

Nacimientos
Nacidos vivos
Mortalidad perinatal 
Preparto o fetal tardía 
Neonatal precoz 
Embarazos múltiples 
Peso natal <2.500 
Varones 
Hembras

5.037
4.989

112
48
64
42

215 
2.611 
2.380

100 %
99,0 %

2,2 %
0,9 %
1,2 %
0,8 %
4,2 %

52,0 %
48,0 %

168
161

7
2
5
0

53
89
79

100 %
95,8 %
4,1 %
1,2 %
2,9 %
0,0 %

32,0 %
53,0 %
47,0 %

3,33 %
3,22 %
6,25 %
4,16 %
7,81 %
0,00 %

24,6 %
3,40 %
3,33 %
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fue de 4.991, 168 de los cuales tuvieron 
algún tipo de malformación mayor, lo que 
supone un 3,33 % de nacidos malforma- 
dos. El número de niños con «bajo peso al 
nacimiento» fue de 4,2 % con un índice 
varón/hembra de 1,08.

En la Tabla II se encuentran las mal­
formaciones agrupadas por el sistema que 
afectan. Se identifican 10 niños sindrómi- 
cos (4 con síndrome de Down), cuyas mal­
formaciones específicas no se agruparon 
con las de los demás. Hubo un recién na­
cido polimalformado sin síndrome conoci­

do, que se tabuló con los demás. Tres de 
los ocho niños con anomalías cromosómi- 
cas tenían además otras malformaciones 
que frecuentemente se asocian con el tras­
torno cromosómico; microrretrognatia, 
atresia unilateral de coana, pie equinovaro 
y defecto cardíaco (trisomía 18), defecto 
cardíaco y atresia de esófago (trisomía 21).

La enfermedad congénita de cadera 
(14,6 por 1.000), fue la anomalía más fre­
cuente seguida de malformaciones de ex­
tremidades, genitourinarias, cardiopatías y 
cromosomopatías (Tabla III).

Tabla II. PREVALENCIA DE LAS MALFORMACIONES CONGENITAS POR SISTEMA AFEC­
TADO

NUMERO DE 
R. NACIDOS

NUMERO DE INCIDENCIA
MALFORMACIONES MALFORMACIONES 

%o

S. Nervioso central 
Cabeza y cuello 
Carciovascular 
Gastrointestinal 
Genitourinario* 
Músculo esquelético* 
Hernia cavidad abdominal 
Síndromes polimalformativos 
POLIMALFORMADOS NO SINDRÓMICOS

3
8

18
9

29 
88

2
10

1

5* 
8

18
9

29
88

3*
10

1

1,0 
1,6
3,60 
1,8
5,81 

17,63
0,6 
2,0 
0,2

TOTAL 168 170 34,06

* Datos registrados parcialmente en los Servicios de Traumatología y Urología.

Tabla III. INCIDENCIA POR ORDEN DE CRECIMIENTO DE LAS MALFORMACIONES 
MAS FRECUENTES

MALFORMACION
RECIEN NACIDOS

N.° %o

Caderas inestables / Luxadas 
Deformidad de pies 
Criptorquidia 
Hipospadia
Comunicación intraventricular
Síndrome Down
Artresia anorrectal 
Anencefalia

73
15
14
13

5
4
3
2

14,6 
3,0 
2,8 
2,6 
1,0 
0,8 
0,6 
0,4
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Se han comparado diversos caracteres 
de niños con malformaciones y su madres 
frente a un grupo control de 120 madres y 
niños normales seleccionados al azar:

1. La edad media de gestación en el 
grupo de madres de malformados fue de 
38,26 semanas frente a 40,03 del grupo 
control. No hubo ningún postérmino mal- 
formado; sin embargo la incidencia de 
pretérminos fue más elevada que en la po­
blación 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 grs.), 
frente al grupo control (X = 3.220 grs.). 
La incidencia de pequeños para la edad de 
gestación (19,2 %), fue muy superior (p 
< 0,005) al de la población general 
(3,4 %). Los recién nacidos grandes para 
la edad de gestación fúeron más frecuen­
tes entre la población 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 años) y 
población general (X = 25,38 años), aun­
que la edad media de madres de niños 
con cromosomopatías (X = 34,40 años) 
fue más elevada que la de madres control 
(p < 0,0025) y de niños con otras malfor­
maciones (p < 0,01).

5. No ha existido un índice mayor de 
abortos espontáneos 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 

fármacos, exposición a radiaciones o pa­
decimientos de virasis durante la gesta­
ción.

Comentarios

La incidencia global de malformacio­
nes congénitas detectadas al nacimiento 
fae de 33,3 por 1.000 similar a la señala­
da en otros estudios (3, 4, 5, 8). Proba­
blemente este índice está infravalorado 
debido a que sólo están incluidas las 
malformaciones hasta el séptimo día 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 difícil comparar la frecuencia de 
malformaciones congénitas de los distin­
tos estudios (1, 5, 11) debido a que la 
incorporación de determinadas técnicas 
como ecografía y muestras fetales, han 
permitido la identificación más precoz y 
exacta de muchas anomalías fetales (4, 
11).

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

Los defectos congénitos han aparecido 
con una frecuencia de 3,6 por 1.000. Es­
tán incluidos 18 niños que presentaron 
soplo y/o uno más de los siguientes sig­
nos: dificultad respiratoria, cianosis, car- 
diomegalia, trastorno del ritmo y hepato- 
megalia. Por otra parte, hubo otros dos 
casos que presentaron como primera ma­
nifestación insuficiencia cardíaca en el pe­
ríodo de lactante. Nuestra frecuencia de 
defectos cardíacos está 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 cromosomopatías va­
ria mucho con los medios de estudio, así 
Smith (9) considera que hasta un 4 % de 
los embarazos las presentan, mientras que 
la incidencia de cromosomopatías en re­
cién nacidos oscila entre 2,26 y 2,86 por 
1.000 (1, 5). En nuestra casuística sólo 
quedan reflejadas las cromosomopatías de­
tectadas clínicamente 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 resultó la más frecuente; un ca­
so de atresia de esófago no incluido, ocu­
rrió en una trisomía 21.

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

El índice de displasia congénita de ca­
dera, 14,6 por 1.000 resultó ligeramente 
superior a otras series (1, 4). Están inclui­
dos 73 recién nacidos que tuvieron algún 
tipo de anomalía en la exploración de ca­
deras (limitación de abducción, Ortola­

ni +) y que requirieron controles en eta­
pas posteriores. Sólo 6 de 73 presentaban 
una luxación congénita de caderas.

La ecografía obstétrica permite detectar 
sistemáticamente la hidronefrosis fetal. La 
mayoría de nuestra casuística no ha sido 
estudiada mediante esta técnica, pero du­
rante el último año se detectaron dos casos 
de hidronefrosis fetal, uno de los cuales 
requirió cirugía en el tercer mes de vida. 
Nuestra incidencia global fue de 5,81 por 
1.000, más baja que en otras series (1,4, 
8).

La incidencia de hernia diafragmática, 
0,40 por 1.000, es superponible con la es­
timada en otros cálculos (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 anomalía 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 demográficos y asistenciales del adolescente*

G. Castellano Barca

Resumen: En 1981 había 6.579-138 adolescentes en España, lo que supone el 17,46 % 
de la población general. Los porcentajes están disminuyendo, mientras que las cifras ab­
solutas aumentan. Los adolescentes tienen problemas específicos, como el alcoholismo, 
el embarazo temprano, la drogadicción, los problemas psicosomáticos, etc. Además, el 
comportamiento del adolescente frente al médico es también peculiar. Por todo ello, se 
necesita un equipo de Atención al Adolescente que incluya varias especialidades y un 
Servicio de Asesoría. Palabras clave: Demografía. Adolescencia. Atención 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 Service are needed. Key words: Demography. Adolescence. Ado­
lescent care

«El niño pequeño, bajo el control de sus 
padres tiene poco poder; el adulto tiende a ser 
más bien comprensivo y tolerante, pero el ado­
lescente, reconcentrado sobre sí mismo, sobre 
la persona que desesperadamente trata de desa­
rrollar, espera que los demás se den cuenta de 
su necesidad de éxito, de aceptación y de inde­
pendencia» (7).

J. Roswell Gallagher, i960

Introducción

Las líneas 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 
específico para jóvenes, anexo al Hospital 

de niños de Boston (7). En Europa la pri­
mera unidad de este tipo se creó en I960 
en Helsinki, a la que siguió la del Prof. 
Dogramaci en Ankara en 1964, extendién­
dose a continuación por otros países (7).

Es evidente que la adolescencia presen­
ta una problemática múltiple condiciona­
da por un lado por los grandes cambios fí­
sicos, psíquicos, 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
poración al mundo del adulto.

Sobre este planteamiento inicial consi­
deramos además 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 
específica e infravalora su patología. Des­
graciadamente muchos jóvenes viven en 
una situación de desesperanza crónica y 
como dice el Prof. Rof Carballo «es posi­
ble que la situación intelectual de la ado­
lescencia sea aún peor que la económica» 
(1).

Por otra parte hay que considerar que 
el estudio de la adolescencia forma parte 
de una fenomenología sanitaria y social en 
la que participan disciplinas varias como la 
Medicina Preventiva y Asistencial, Psiquia­
tría, Psicología, Economía, Pedagogía, 
Moral y Derecho (1).

Finalmente recordemos que el mundo 
del adolescente gira en torno a la familia, 
la escolaridad (que ocupa una tercera par­
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 evaluación so­
bre el estado físico o psíquico de un jo­
ven.

Definición de adolescencia

El Comité de Expertos para problemas 
de la adolescencia de la OMS (1) la defíne 
así:

Primera adolescencia o pre-puberallO - 14 años 
Segunda adolescencia o puberal 15-19 años

El conjunto de edad 10 - 19 años es 
llamado «juventud». Se ha abolido el lími­
te de 30 años establecido antes como fin 
de la época juvenil. Es evidente que la 
maduración corporal y el papel social del 
adolescente han variado, adelantándose y 
asumiendo funciones reservadas no hace 
muchos años a personas de más edad.

Aspectos demográficos

Según el censo del INE de 1981, Espa­
ña contaba en esa fecha con una pobla­
ción adolescente de 6.579-138 personas, lo 
que supone el 17,46 % de la población 
total (1) (Tabla I).

Desde principios de siglo la población 
adolescente se ha duplicado, sin embargo 
la relación porcentual entre la población 
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 pirámides demográficas. En el caso 
concreto de Cantabria la población, en 
1981 de 10-19 años es de 86.580 personas, 
de las cuales 45.309 son varones y 41.271 
son hembras (1).

En 1978 fallecieron en España 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 años. A partir de los 
años 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 países los adolescentes 
son el grupo de población que menos fre­
cuenta las consultas médicas y hospitales 
(3). Aún admitiendo la baja morbilidad y 
mortalidad de este grupo de población, no 
hay relación entre sus necesidades reales y 
la atención sanitaria que reciben. La adoles­
cencia es el grupo de población menos pro­
tegido en la sociedad moderna por:

A) La opinión de los jóvenes 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

AÑOS POBLACION DE 10-19 AÑOS POBLACION TOTAL %

1900
1910
1930
1950
1970
1981

3.518.134
3.860.540
4.479.595
5.014.596
5.739.081
6.579.138

18.616.630
19-995.686
23.563.867
28.117.863
33.956.376
37.680.967

18,89 
19,30 
19,01
17,83 
16,90 
17,46

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

Tabla II. CAUSAS DE MORTALIDAD DEL ADOLESCENTE

Accidentes, envenenamientos y violencias 
Tumores
E. APARATO CIRCULATORIO

E. APARATO RESPIRATORIO

E. DEL SISTEMA NERVIOSO Y ÓRGANOS SENTIDOS
E. INFECCIOSAS Y PARASITARIAS

50,09 % 
14,57 %
7,52 %
6,47 %
4,94 %
3,83 %

Reseñemos brevemente la falta de 
coincidencia entre los diferentes autores 
sobre los motivos de asistencia a consulta 
(3, 7). Lo que sí parece claro en la opi­
nión de la Unidad de Atención al Adoles­
cente de Folkhalsan, de Helsinki, es que a 
partir de los 14 años de edad predominan 
las hembras en las consultas, quizá por la 
demanda ginecológica.

Llegado a este punto es obligado refle­
xionar sobre tres cuestiones que atañen di­
rectamente al aspecto práctico asistencial 
(3):

l.° ¿Cuál es la formación 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 formación, que 
se van subsanando.

2 .° ¿Qué atención se presta a los 
adolescentes a nivel preventivo y asisten­
cial? Nos parece que insuficiente.

3 .° ¿Quién se debe ocupar de la asis­
tencia del adolescente? En este sentido ha­
cemos nuestra la afirmación de la Acade­
mia de Pediatría de Estados Unidos que 
admite que «el campo de la Pediatría in­
cluye el crecimiento, el desarrollo y la sa­
lud del niño; comienza antes del naci­
miento, cuando la concepción se hace apa­
rente, y continúa en la infancia y en la 
adolescencia, hasta la terminación del cre­
cimiento y desarrollo».

Parece lógico que sea el Pediatra quien 
se encargue de la salud del joven ya que 
es quien mejor conoce su historial clínico 
y todo lo que incide en una posible pato­
logía. En su defecto será el Médico de Fa­
milia el más idóneo.

A poca experiencia que se tenga en el 
trato con adolescentes llama la atención lo 
peculiar de la relación con este grupo de 
población y que resumimos así (3):

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

— Rechaza los aspectos administrati­
vos.

— Rechaza formas tradicionales de in­
terrogatorio médico.

— Una mala recepción invalidará la 
consulta.

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

— El adolescente ve en el médico una 
«persona de orden». Lo cual basta para en­
gendrar oposición.

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

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

aspectos endocrinológicos y psiquiátricos, 
siguiendo a Mande (7).

Pediatría

Endocrinología Pediátrica

Psiquiatría Juvenil

Ginecología Juvenil

Sociología

Enfermería

Fig. 1. Consultas que deben trabajar integrada- 
mente en la atención del adolescente. Además se 
precisará un Servicio de Información y Asesoramiento

Consulta ideal para adolescentes

Es aquella en la que el Pediatra coor­
dine a un equipo de Profesionales que 
abarcan diversas disciplinas (Endocrinólo- 
go, Ginecólogo, Psiquiatra, Psicólogo, 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 
ángulos, si se cree necesario, el intercam­
bio de información, las reuniones periódi­
cas y la evaluación de resultados obtenidos 
(Hg. 1).

Por su parte el Pediatra debe comple­
tar su formación en materias tales como 
Endocrinología, Ginecología Juvenil, y 
Psiquiatría Infanto-Juvenil. Rechazamos la 
tesis de que la asistencia al adolescente 
sea, casi exclusivamente el desarrollo de

Damos gran importancia a la recepción 
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 ídolo, su «lenguaje», y ha de 
conectar con el adolescente tratando de 
entender su problemática y las posibles li­
mitaciones que impondrá de una u otra 
forma, antes de ser atendido.

Los autores escandinavos, con amplia 
experiencia, recomiendan un horario de 
consultas especial, a horas en que puedan 
acudir tras acabar sus labores escolares, en 
barrios frecuentados por jóvenes, si es po­
sible, con dedicación a cada paciente de 
media hora, y no intercalando las visitas 
con otras de niños pequeños, 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. Sólo con su con­
sentimiento se les comunicará 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 formación 
del personal sanitario, queremos hacer 
hincapié en los aspectos preventivos múlti­
ples, y baste como un ejemplo el bajo 
porcentaje de vacunación antitetánica que 
a nuestro juicio tienen los jóvenes.

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 Atención de Fol- 
khalsan, según la cual pasados los dos 
primeros años, los pacientes acuden por 
iniciativa propia o familiar en número im­
portante, y no sólo por indicación del Mé­
dico Escolar (Tabla IV).

Hospitalizaciones

Pueden hacerse en Hospital Pediátrico 
o de adultos, siendo el ideal el Hospital 
de día, y siempre sin estructuras rígidas 
que llevarían al incumplimiento de los 
consejos y planes administrativos y asisten- 
ciales.

Conclusiones

Creemos que la Adolescencia merece 
una mejor atención sanitaria de la que re­
cibe y que la Pediatría está capacitada pa­
ra asumir esa tarea. Actualmente es un 
grupo de población en «terreno de nadie», 
que en los últimos años tiene una morbili­
dad y mortalidad más altas por problemas 
casi específicos, como la drogadicción, el 
alcoholismo y la patología psicosomática, 
además de la patología habitual.

Repetimos lo que se dijo en 1983, en 
la XVII Reunión Anual de la Asociación 
Española de Pediatría celebrada en Zara­
goza (1):

«La pediatría reclama la obligación 
Y LA RESPONSABILIDAD DE LA ATENCIÓN 
MÉDICA DEL SER EN CRECIMIENTO Y POR 
TANTO DEL ADOLESCENTE».

Tabla III. INTEGRACION DE LOS CUIDADOS PREVENTIVOS Y ASISTENCIALES

A) Acción médica de salud (preventiva) y no sólo de enfermedad
— Endocrinología
— Ginecología

B) Nueva formación para los sanitarios en: — Psiquiatría infanto-juvenil
— Neurología
— Aspectos psico-sociales

Tabla IV. MOTIVADORES DE CONSULTAS

Padres
El mismo interesado 
Serv. higiene escolar 
Otros servicios 
Instituciones juventud 
Amigos

30 %
25 %
25 %
10 %

5 %
5 %
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CASO RADIOLOGICO

Quiste del plexo coroideo

E. Fraile**, I. Fidalgo* y M. R. Rodríguez-

Historia CLÍNICA

Hembra nacida de tercer embarazo de 
38 semanas de duración y sin complicacio­
nes, ocurrido en una madre de 34 años. 
Dos hermanos previos sanos. Durante una 
ecografía rutinaria realizada en la 31 se­
mana de gestación, se detectó una lesión 
anecogénica de 13 mm. de diámetro en el 
área del plexo coroideo izquierdo. Parto 
vaginal espontáneo a las 38 semanas, Ap­
gar de 7, 8 y 10 a 1, 5 y 10 minutos res- 

pectivamente. Peso 2.400 grs. (Pc 10). Ta­
lla 47 cm. (Pc 25-10). P. Cefálico 31 cm. 
(< Pc 10). Fenotipo de Síndrome dé 
Down. En la ecografía transfontanelar de 
la recién nacida aparece una estructura re­
dondeada de 10 mm. de diámetro, 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 malformación 
significativa en el cerebro.

Rg. 1. Ecografía transfontanelar, mediante corte parasagital (a) y coronal (b). Se observa una estructura re­
dondeada de unos 10 mm. de diámetro, anecogénica, de paredes lisas, situada en el glomus del plexo coroi­

deo izquierdo

* Servicio de Pediatría. Hospital Camino de Santiago. Ponferrada.
" Servicio de Radiología. Hospital Camino de Santiago. Ponferrada.
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Diagnóstico y comentarios

Quiste del plexo coroideo

El reconocimiento de lesiones quisticas 
en el neonato es una de las muchas venta­
jas de la ecografía cerebral, siendo en al­
gunos casos, como en éste, diagnóstica.

Los quistes del plexo coroideo son le­
siones fundamentalmente visualizadas por 
los patólogos, 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 pequeño ta­
maño son difíciles de visualizar por TAC, 
siendo la ecografía el método idóneo para 
su diagnóstico, incluso se han logrado ver 
a las 17 semanas de gestación (2). Recien­
temente Veyrac y Couture (2), observan 
10 casos de quistes del plexo coroideo cu­
yas características son: unilateralidad, ta­
maño, alrededor de 1 cm., ausencia de hi­
drocefalia acompañante y evolución asin­
tomática.

El diagnóstico diferencial se plantea 
fundamentalmente con el quiste subepen- 

dimal, el cual en un alto porcentaje se 
asocia o es consecuencia de hemorragia in­
traventricular o subependimaria; o bien es 
secundario a infección intraútero del tipo 
de citomegalovirus, toxoplasmosis o ru­
béola (3). También se han visto acompa­
ñando al síndrome cerebro-hepato-renal 
(4) y a veces aparecen sin causa reconocida 
(5). Además su localización en los ventrí­
culos laterales hace posible el diagnóstico 
en la mayoría de los casos.

Los papilomas del plexo coroideo son 
fácilmente diferenciables de los quistes 
por su estructura hiperecogénica de con­
tornos irregulares y su comportamiento 
«vascular» en los estudios dinámicos con 
TAC (2).

La evolución siempre es benigna; en 
nuestro caso el quiste sigue presentando 
características similares en el segundo mes 
de vida.

Deseamos resaltar la coincidencia en 
un niño con síndrome de Down aunque 
no tenemos conocimiento de la mayor fre­
cuencia de estos quistes en ésta ni otras 
cromosomopatías.
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CASOS CLINICOS

Enfermedad de Blount

A. Cabrero*, J. A. Gómez Carrasco*, I. Fidalgo* y F. Juanes**

Resumen: Se presenta un niño de 34 meses de edad. En la exploración se halló un in­
tenso arqueamiento de las extremidades inferiores. En el centro de la metáfisis tibial de­
recha se palpaba una prominencia dura. El diagnóstico de enfermedad de Blount fue 
hecho mediante el estudio radiológico. 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.

Blounts disease. Tibia vara. Genu varum.

Historia clínica

Varón de 34 meses de edad y de raza 
negra, que ingresa junto con sus tres her­
manas, a causa de intoxicación medica­
mentosa. El padre de 33 años, de raza ne­
gra, es alcohólico. La madre de 33 años, 
de raza negra, está actualmente en trata­
miento con neurolépticos por brote psicó- 
tico. Sus hermanas de 6 y 4 años y de 8 
meses de edad, tienen un desarrollo pbn- 
deroestatural normal y no presentan defor­
midades esqueléticas.

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

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

Los exámenes 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/1; Na = 144 mEq/1; K = 5 
mEq/1; C1 = 98 mEq/1; Ca = 10,3 mg./ 
di.; P = 6 mg./di.; Fosfatasa Alcalina = 
144 mU/ml. En orina: análisis habituales 
y sedimento urinario normales. Fosfaturia 
de 15 mg./kg./día; Calciuria 0,22 
mg./kg./día; Indice Calcio/Creatinina = 
0,022; Cuerpos reductores negativos. Os­
molaridad urinaria = 944 mOsm/1. Acla- 
ramiento de Creatinina = 128 ml./min./ 
1,72 m2.

* Servicio de Pediatría. Hospital Camino de Santiago. Ponferrada.
** Servicio de Radiología. Hospital Camino de Santiago. Ponferrada.
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El estudio radiológico (Fig. 2), mostró 
arqueamiento de miembros inferiores, con 
angulación 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 ángulo metafiso-diafisario derecho 
es de 13 grados, el izquierdo de 10 gra­
dos. La porción medial de la metáficis ti­
bial derecha se halla ensanchada, radiolu- 
cente y acaba formando un ligero pico. 
Existe deformidad del núcleo de osifica-

Comentario

La enfermedad de Blount es una clase 
especial de genu varo, producida por una 
anomalía en el crecimiento de la zona me­
dial del cartílago de conjunción proximal 
de la tibia, que se traduce clínicamente en 
la producción de un varo tibial de locali­
zación metafisaria. Maroteaux (1) la clasi­
fica como una displasia epifisometafisaria.

La tibia vara es una rara condición, co­
mo lo demuestra el que, de más de 5.000

Rg. 1. Aspecto general del enfermo Rg. 2. Radiografía anteroposterior de extremidades 
inferiores en posición de pies

ción epifisario, que aparece formando una 
cuña de ángulo medial. Ambas tibias son 
rectas y las relaciones del peroné con la ti­
bia son normales.

niños estudiados por arqueamiento de las 
extremidades inferiores, durante un perío­
do de 50 años, sólo 37 pudieron ser diag­
nosticados de tibia vara (2).
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Los hallazgos radiográficos básicos que 
permiten el diagnóstico temprano y exacto 
de tibia vara, consisten en la observación 
de: radiolucencia, esclerosis y aparente frag­
mentación, de la porción medial de la me- 
táfisis proximal de la tibia, la cual acaba 
formando un pico (2, 3), y la presencia de 
un ángulo metafiso-diafisario mayor de 11 
grados en la metáfisis proximal tibial (4).

El interés del diagnóstico precoz radica 
en los favorables resultados de la osteoto­
mía temprana (1, 2). No obstante un niño 
menor de dos años, puede tener un ar­
queamiento acentuado de las extremida­
des inferiores, sin ningún signo radiológi­
co que permita el diagnóstico de la enfer­
medad (2, 4). Tras un intervalo de 6 a 12 
meses, pueden aparecer los primeros cam­
bios radiológicos que confirman el dignós­
tico de tibia vara. Nuestro paciente pre­
senta signos radiológicos correspondientes 
al estadio I de la enfermedad, según la 
clasificación de Langenskiold (5), en la ex­
tremidad inferior derecha, mientras que 
en la izquierda, aunque arqueada, tiene 
una menor deformidad de la porción pro­
ximal de la tibia, sin los cambios caracte­
rísticos de la enfermedad.

El diagnóstico diferencial debe plan­
tearse con:

1. £7 raquitismo carencial o secunda­
rio a otros trastornos del metabolismo 
calcio-fosfórico. En esta entidad las lesio­
nes no son localizadas, ni los hallazgos 
bioquímicos son normales.

2. La incurvación congenita de la tibia, 
la cual es fácilmente identificable al naci­
miento, las pmebas de laboratorio son nor­
males, el cartílago de crecimiento no está al­
terado, y la incurvación tibial se localiza pre­
ferentemente en le tercio medio o inferior.

3. La diferenciación con el arquea­
miento fisiológico de las piernas puede ser 
difícil antes de que aparezcan los signos 
radiográficos característicos de la tibia va­
ra, hacia los 24 meses (4). La diferencia 
básica reside en que en la enfermedad de 
Blount, la cortical interna de la tibia, muy 
cerca de la metáfisis, presenta una brusca 
angulación hacia dentro, la cual contrasta 
con 
ta. :

una cortical externa esencialmente rec-
En el arqueamiento fisiológico, la 

vatura es gradual, más distal y ambas 
cur-
cor-

ticales, interna y externa, están afectadas 
(3). Golding (6) sugiere que el arquea­
miento fisiológico es una condición que 
■potencialmente puede evolucionar hacia 
tibia vara, y que algunos pacientes inicial­
mente catalogados de arqueamiento fisio­
lógico, desarrollan más tarde tibia vara.
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Déficit de alfa-1 antitripsina. Aportación de un caso

J. B. González de la Rosa, J. Sánchez Martín, G. Mata Franco, 
A. Avellanosa Arnáiz, M. Pinto Cebrián y L. León Arencibia*

RESUMEN: Los autores aportan un nuevo caso de déficit de Alfa 1 antitripsina (AT) que 
debutó con ictericia colostática en el período neonatal. Se comenta el fenotipo PiZZ de 
la paciente y el de sus padres. La evolución a los tres años de edad es aceptable, con 
una clínica casi normal, pero existe algún criterio bioquímico y anatomopatológico de 
posible evolución hacia la cirrosis. Palabras clave: Déficit de alfa i at. Fenotipo pízz. 
Evolución 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 anatomopathologie 
criteria of a possible evolution to cirrhosis. Key words: Alpha i AT deficiency. Pízz 
PHENOTYPE. UNFORESEENABLE EVOLUTION.

Introducción

La alfa 1 AT es una proteína que se 
comporta como el más potente inhibidor 
de las enzimas proteolíticas (tripsina, qui- 
motrisina, elastasa, etc.) (1), protegiendo 
al hígado, a los pulmones y a otros órga­
nos, de una agresión continuada (2). Su 
deficiencia predispone con diferente pene­
tración a hepatopatías 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 demostró la presencia de 

neumopatía grave en tres de ellos. Pero 
fue Sharp (4) en 1969 quien estableció la 
relación entre déficit de alfa 1 AT y cirro­
sis juvenil.

Está codificada en dos alelos indepen­
dientes situados en el mismo locus del 
cromosoma 14 (5). El alelo más común es 
el Pi-M (el 90 % de la población), el défi­
cit está generalmente relacionado con los 
alelos Z y S, siendo raro el Pi nulo. Estu­
dios realizados por Blanco y cois. (6), en­
contraron una mayor frecuencia de falleci­
dos por sepsis meningocócica en los porta­
dores de fenotipo diferentes al Pi MM. El 
trasplante hepático (7) y la detección pre­
natal (8, 9) del déficit de alfa 1 AT, son 
dos aspectos que van a cambiar en un fu­
turo próximo la problemática de esta en-

Hospital General Yagüe de Burgos. Servicio de Pediatría. 
Servicio de Anatomía Patológica.
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tidad. Aportamos el caso de un lactante 
afecto de ictericia colostática 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).

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

Tabla I. NIVELES DE ALFA 1 ANTITRIPSINA

propositus madre padre NORMALES

Alfa 1 AT
Capacidad de inhibición de trip­

sina
Fenotipo alfa i

69 156 106 200-350 mg./dl.

0,15 
ZZ

0,90 
MZ

0,60 
sz

0,85-1,41 
MM

Caso clínico

Lactante hembra, primer hijo de pa­
dres no consanguíneos. Parto a término, 
eutócico, 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, así como escasa ganancia ponderal. 
Lactancia artificial. A la exploración, se 
aprecia color ictérico de piel y mucosas. 
Mala nutrición con escasa cantidad de pa­
nículo adiposo, escasas masas musculares, 
se inician bolsas de tabaco en cara interna 
de muslos. Auscultación cardio-pulmonar 
normal. Abdomen con hepatomegalia de 
través y medio, se palpa punta de bazo. 
Genitales de aspecto normal.

Exámenes complementarios

Hemograma: 3.120.000 hematíes; 19,6 
grs. de Hb; 29,4 % de Hto.; Bilirrubina 
total 4,39 mgrs./dl.; Directa: 3,5 
mgrs./dl. Proteínas totales: 5,4 grs./di. 
(Albúmina 60 %; Alfaj 2 %; Alfa2: 
12 %; Beta: 10,5 %; Gamma: 15,5 %). 
Ijpidos totales: 9,7 grs./di.; Lipidograma: 
Hiperlipidemia, tipo II A. GOT: 91 U.I./l; 

mentó total 100. Ceruloplasmina 22 
mgrs./dl.; Cultivos periféricos, exudados: 
Negativos. Antígeno Australia y Anticore 
y de superficie negativos. Serología Lúes, 
toxoplasmosis, citomegalovirus, rubéola: 
Negativos. Urea, glucemia, sodio, potasio, 
calcio, cloro: Normales. En heces se apre­
cia ausencia de pigmentos biliares.

Con el diagnóstico de síndrome colostá- 
tico y déficit de Alfa 1 AT, se realiza lapa- 
roscopia y biopsia hepática. La Anatomía 
Patológica informa: Fibrosis e inflamación 
crónica de los espacios porta, colostasis in­
tra y extrahepática, con ausencia de con­
ductos biliares en algunos espacios porta, 
siendo todo ello compatible con el diagnós­
tico de atresia parcial de vías biliares intra- 
hepáticas (Fig. 1). Posteriormente, de for­
ma progresiva, desaparece paulatinamente 
la ictericia, apareciendo las heces colorea­
das. Se la mantiene con dieta de protección 
hepática, pobre en grasas con aporte de vi­
taminas liposolubles.

Controlada periódicamente mantiene 
una normalidad clínica, con peso y talla en 
percentiles normales (P. 50), aunque persis­
ten elevaciones de los enzimas hepáticos y 
marcada disminución de Alfa 1 AT.
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A los 2 años de edad, se la practica 
nueva biopsia hepática en la que, además 
de los focos de fibrosis en espacios porta, 
se observa ligera inflamación crónica y 
marcada proliferación de conductos bilia­
res en espacios porta, así como presencia 
de glóbulos hialinos PAS positivos diastasa 
resistentes intracitoplasmáticos característi­
cos del déficit congénito de Alfa 1 AT 
(Fig- 2).

En la actualidad la paciente tiene 3 
años, se encuentra asintomática, hepato- 
megalia de 1,5 traveses. Desde el punto 
de vista analítico, persisten elevaciones de 
enzimas hepáticos (GOT, GPT, F. Alcali­
nas, LHH) y marcada disminución de Alfa 
1 AT.

tantes Pi-ZZ no presentaban signos clíni­
cos ni bioquímicos de participación hepá­
tica. El curso clínico de los portadores del 
fenotipo Pi-ZZ con colostasis precoz es 
muy variable, la gran mayoría se recupe­
ran de su fase colostática inicial, entrando 
en un período asintomático con alguna al­
teración bioquímica. La evolución hacia la 
cirrosis es uno de los hechos más 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 proliferación 
ductal (10, 11, 12). En nuestro caso se 
dan algunos de los criterios de riesgo, co­
mo la fibrosis portal, proliferación ductal

■’ fi 'fifí
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Re. 2. Biopsia hepática tomada a los 2 años de 
edad. Se observa una clara disminución 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 ó 00 x)

'C i X

■"i
- v

N

Fio. 1. Biopsia hepática tomada a los 2 meses de 
edad en la que se observa fibrosis portal y una mar­
cada colostasis con disposición pseudoacinar de los 
hepatocitos (recuadro). No se observan inclusiones 

Pas positivas (Pas-diastasa 200 x-Recuadro ó00 x)

Discusión

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

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

Desde un punto de vista anatomopato- 
lógico, 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 mínimas en este período de la 



150 J. B. GONZALEZ DE LA ROSA Y COLS.

vida, siendo evidentes sin embargo en la 
segunda biopsia (figura 2), cuando los de­
pósitos de Alfa 1 AT quedan acumulados 
en el retículo endoplásmico (13).

La detección neonatal no es aún acon­
sejable de una forma rutinaria, debido a 
la gran cantidad de falsos positivos, a la 
baja incidencia de la enfermedad hepática 
o pulmonar en la infancia y a la ausencia 
de un tratamiento específico (9). Sin em­
bargo puede set útil en la madre gestante 
con otro hijo afecto.

En los pacientes Pi ZZ que evolucio­
nan hacia la cirrosis, el trasplante hepático 
constituye el único método terapéutico de­
finitivo, pues resuelve la insuficiencia he­
pática, 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 más favorable entre 
síntesis y excreción de la alfa 1 AT anóma­
la (7, 14).
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Agenesia del cuerpo calloso, atrofia óptica y epilepsia. 
A propósito de un caso

Z. GarcIa Am orín, E. Ramos Polo, J. Salas Puch, R. Alvarez Pérez y J. López Sastre

Resumen: Se presenta el caso de una lactante con ceguera y retraso psicomotor manifies­
to que asoció posteriormente crisis convulsivas generalizadas con escasa respuesta a trata­
mientos anticomiciales, llegándose tras su estudio al diagnóstico de agenesia del cuerpo 
calloso. Se realiza una revisión del tema a partir de la literatura de los últimos años. PA­
LABRAS clave: Atrofia óptica. 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.

Introducción

La agenesia del cuerpo calloso es una 
malformación en el desarrollo cerebral que 
puede presentarse como hallazgo único o 
bien asociarse a un amplio espectro de 
anomalías congénitas (1).

En más de una cuarta parte de los ca­
sos se asocia a anomalías oculares (2); las 
convulsiones primariamente generalizadas 
suelen ser un síntoma común presente en 
la mayoría de neonatos y lactantes con 
agenesia del cuerpo calloso y el retraso psi- 
comotor se presenta en más del 80 % de 
los niños mayores de seis meses en el mo­
mento del diagnóstico, encontrándose 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 clínica de ceguera y 
posterior desarrollo de un cuadro convulsi­
vo generalizado.

Caso clínico

BVF hembra de ocho meses de edad, 
segunda hija de un matrimonio no 
consanguíneo que ingresa por presentar 
crisis convulsivas generalizadas. La madre 
padeció tuberculosis pulmonar cuatro años 
antes y un cólico nefrítico en el segundo 
trimestre del embarazo. Parto a término 
normal, peso 3.200 grs. (P50), talla 50 
cms. (P50) y perímetro cefálico 34 cms. 
(P50). Entre sus antecedentes personales 
destaca un ingreso en otro centro a los do-
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ce días de vida por ictericia y hemolisis 
por inmunosensibilización anti-A junto a 
probable sepsis. A los tres meses de edad 
es vista por un servicio de oftalmología 
por sospecha de déficit visual impre­
sionando como amaurosis sin lesiones cla­
ras.

A los ocho meses comienza a presentar 
crisis tónicas generalizadas, a lo largo del 
día, coincidiendo con fiebre. En la explo­
ración destaca ausencia de reacción a los 
estímulos luminosos y un importante re­
traso psicomotor. Peso y talla en el P90 es­
tando el perímetro cefálico en el 93. En 
los exámenes complementarios presenta 
hemograma, VSG, glucosa, urea, iones, 
calcio, fósforo, amonio y gasometría nor­
males. Bioquímica de orina normal. Un 
l.c.r. con celularidad y bioquímica norma­
les. Rx de tórax y columna vertebral nor­
males. EEG con trazado de abundante ac­
tividad paroxística bilateral, así como in­
dependencia en el registro electroencefalo- 
gáfico de ambos hemisferios cerebrales 
(Fig. 1). Análisis de aminoácidos por 
cromatografía en capa fina en suero y en 
orina sin alteraciones. Cariotipo con técni­
ca de bandas G con 46 cromosomas mor­
fológicamente normales. Examen oftalmo­
lógico con evidencia de atrofia papilar

*MKAO 

completa bilateral. La TAC craneal consta­
ta atrofia cerebral generalizada con dilata­
ción importante del tercer ventrículo y se­
paración de los ventrículos laterales (Fig. 
2).

Se diagnosticó de agenesia del cuerpo 
calloso y se le puso tratamiento con feno- 
barbital a dosis habituales, reingresando 
en repetidas ocasiones en status epiléptico 
requiriendo la asociación de distintos anti- 
convulsivantes, estando en la actualidad 
sin crisis con ácido valproico y fenobar- 
bital.

Discusión

El cuerpo calloso es una de las tres es- 
tructuras neopaliales que surgen en la lí­
nea media durante el desarrollo del tubo 
neural. Su formación comienza hacia la 
décima semana de gestación 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 
podrían actuar en dicho período de la ges­
tación, pero aún no se ha demostrado de
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Fig. 1. EEG con trazado con abundante actividad 
paroxística bilateral así como independencia en el re­
gistro electroencefalográfico de ambos hemisferios ce­

rebrales

Fio. 2. TAC craneal con atrofia cerebral generaliza­
da, dilatación del tercer ventrículo y separación de 

los ventrículos laterales
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forma cierta. En ocasiones la agenesia del 
cuerpo calloso puede asociarse con otras 
anomalías como Síndrome de Rubistein 
Taybi, infección congénita, historia fami­
liar de agenesia del cuerpo calloso, cromo- 
somopatías, etc. (6).

La agenesia del cuerpo calloso puede ser 
focal, parcial o completa y en el 35-45 % 
de los casos se asocia con anomalías extrace­
rebrales sobre todo faciales (hipertelorismo, 
alteraciones oculares, micrognatia, hendi­
dura labial o palatina, etc.) (6). La asocia­
ción de anomalía ocular y agenesia del 
cuerpo calloso ha sido constatada en más 
de una cuarta parte de los casos, y estas 
anomalías oculares pueden ser inespecíficas, 
malformativas o pseudocoroiditis toxoplás- 
mica (2). La atrofia óptica es una alteración 
ocular inespecífica que se asocia con fre­
cuencia a agenesia del cuerpo calloso, sobre 
todo en los grandes encefalópatas (2).

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

Según LACEY (1), las convulsiones pri­
mariamente generalizadas constituyen un 
síntoma común presente en lactantes y 
neonatos, siendo en ocasiones el síntoma 
guía a partir del cual se llega al diagnósti­
co, como en nuestro caso.

Por otra parte la agenesia del cuerpo 
calloso puede, junto con otros hechos clí­
nicos, constituir verdaderos síndromes, co­
mo es el caso del Síndrome de Aicardi 

(7) que sólo 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 Síndrome de Shapiro (8) en el 
que la agenesia del cuerpo calloso se acom­
paña de hipotermia y herencia cecesiva li­
gada al sexo que sólo afecta a varones.

En la actualidad se llega fácilmente al 
diagnóstico de agenesia del cuerpo calloso 
por medio de ultrasonografía transfontane- 
lar (3) o de TAC, siendo los criterios de 
diagnóstico más importantes la dilatación 
del tercer ventrículo, la marcada separación 
de los ventrículos laterales y la dilatación 
de los cuernos occipitales de los ventrículos 
laterales con atenuación de los frontales.

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

El pronóstico de la agenesia del cuerpo 
calloso es muy variable dependiendo de la 
sintomatología 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
ción general o por otra causa, hasta muy 
grave como ocurre en los grandes encefaló- 
patas que suelen cursar con cuadros epi­
lépticos severos como es nuestro caso (1). 
El tratamiento será sintomático y depen­
diente del cuadro clínico con el que curse.

BIBLIOGRAFIA

1.

2.

Lacey, D. J.: Agenesis of the corpus callosum. 
Clinical features in 40 children. Am. J. Dis. 
Child. Sept. 1985; 139: 953-955.
Saraüx, H. Chatellier, P. H.: Anomalies ocu­
laires et malformations des structures médianes 
du cervaus antérieur. Ann. Oculist, 1969; 202: 
241-257.

3.

4.

Gebarski, S.; Gebarski, K.: Bowerman, R. 
A.; Silverc, T. M.: Agenesis of the corpus ca­
llosum: Sonographic features. Radiology, 1984; 
151: 443-448.
Kendall, B. E.: Dysgenesis of the corpes callo­
sum. Neuroradiology, 1983; 25: 239- 
256.



154 Z. GARCIA AMORIN Y COLS.

5.

6.

7.

Loeser, J. D.; Alvord, E.: Agenesis of the cor­
pus callosum. Brain, 1968; 9: 553-570.
Ponsot, G.: Encéphalopathies chroniques et 
progressives de l'enfant. Encycl. Méd. Chir. Pé­
diatrie, 1985; 1: 4.093 clO.
Aie ARDI, J.; Lefebre,J.; Lerigre, K. A.: A new 
Syndrome: Spasm in flexion, callosal agenesis, 
ocular abnormalities. Electroencephalogr. Clin. 
Neurophysio., 1965; 19: 609-610.

8.

9.

Pineda, M.; Gonzalez, A.; Fabregues, I.; Fer­
nandez, E.; Familial agenesis of the corpus ca­
llosum with hypotermia and apneic spells. 
Neuropediatrics, 1984; 15: 63-67.
Lyun, R. B.; Buchanan, D. C.; Fenichel, G. 
M.; Freemon, F. R.: Agenesis of the corpus ca­
llosum. Arch. Neuro., 1980; 37: 444-445.



Bol. Soc. Cast. Ast. Leon, de Pediatría, XXVIII, 155, 1987

Shock hemorrágico y encefalopatía. ¿Un nuevo síndrome?

J. M. Marugân, F. Tresierra y R. Palencia

Resumen: Se presenta un paciente con un cuadro agudo de shock, hemorragias, altera­
ción de las pruebas de coagulación, distermia y diarrea, que sobrevivió con una encefa­
lopatía residual, y que puede incluirse en el síndrome de «shock hemorrágico y encefalo­
patía», de reciente descripción. Con este motivo se comentan algunas cuestiones de esta 
entidad, cuya individualización se discute. Palabras clave: Shock. Hemorragia. En­
cefalopatía.

HAEMORRHAGIC SHOCK AND ENCEPHALOPATHY. IS THIS A NEW SYN­
DROME? (Summary): It is presented a patient with an acute illness of shock haemorr­
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.

Introducción

En 1983 Levin y cols. (1) describieron 
lo que parecía ser un nuevo síndrome que 
afectaba a lactantes previamente sanos, los 
cuales súbitamente presentaban un cuadro 
de encefalopatía, shock, hipertermia, dia­
rrea acuosa, coagulación intravascular dise­
minada y disfunción hepato-renal; la mor­
talidad era muy elevada, con graves secue­
las neurológicas en los supervivientes. Este 
cuadro fue denominado «Shock hemorrá­
gico y encefalopatía» (SHE). No pudo de­
terminarse su etiología. Con posterioridad 
otros autores (2, 3, 4, 5, 6, 7, 8) han rea­
lizado nuevas aportaciones, aunque toda­
vía hay aspectos que permanecen sin acla­
rar.

Presentamos un paciente con un cua­
dro que por sus características puede 

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

Caso clínico

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

En la exploración destacaba una pali­
dez cutaneomucosa e irritabilidad; la fon­
tanela anterior de 2 x 2 cm. es normo- 
tensa. Frecuencia cardíaca 120 latidos/mi-
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ñuto. Frecuencia respiratoria 40/minuto. 
Temperatura axilar 3ó,4°C. Perímetro ce­
fálico 38 cm. La auscultación cardiopul- 
monar, palpación abdominal, faringe y el 
resto de la exploración física han sido nor­
males.

La analítica practicada al ingreso pre­
senta unos hematíes de 2,95 x 106/mm3, 
hemoglobina 6,6 gr. %, hematocrito 
27 %, leucocitos 7.8OO/mm3 (Neutrófilos 
58 %, cayados 6 %, linfocitos 36 %), 
plaquetas 18O.OOO/mm3, urea 45 mg. %, 
sodio 140 mEq./l., potasio 4,5 mEq./l. 
proteínas totales 4,9 gr. %, GOT 24 UI/1. 
GPT 9 UI/L, tiempo de protrombina 23 
seg. (control 13 seg.) (actividad protrom- 
bínica 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, así como signos evidentes de insufi­
ciencia cardíaca, sangrando persistente­
mente por los puntos de extracción veno- 

sa. La paciente es digitalizada y sometida 
a transfusion de sangre, que tuvo que re­
petirse con posterioridad. Se mantuvo 
fluidoterapia intravenosa y se administra­
ron antibióticos de amplio espectro. El 
cuadro hemorrágico cedió en las primeras 
24 horas, estabilizándose hemodinámica- 
mente. En la exploración se evidenciaba 
una hipotonía generalizada, irritabilidad, 
manteniendo deposiciones semilíquidas, 
con hipotermia. Al tercer día se objetiva 
hepatomegalia y fiebre de 38,5°C, que se 
prolongará durante una semana. Los culti­
vos de sangre, LCR, orina y resto de culti­
vos periféricos resultaron negativos. Las 
pruebas de coagulación fueron normales 
en control posterior.

Cuatro días más tarde se constata un 
incremento del perímetro cefálico de 4 
cm. (42 cm.), con fontanela anterior 3 x 
4 cm. a tensión aumentada, dehiscencia 
de suturas, mirada en sol poniente y vó­
mitos. Realizada una neumoencefalografía 
(por la imposibilidad de efectuar otros 
exámenes en aquel momento) muestra un
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Rg. 1. Dilatación ventricular y múltiples quistes Og. 2. Dilatación ventricular con voluminoso quis- 
evidenciados en la neumoencefalografía te porcencefálico izquierdo
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sistema ventricular dilatado en todas sus 
porciones y múltiples quistes porencefáli­
cos, de tamaño diverso y localización fron­
toparietal izquierda (Fig. 1), por lo que se 
procede a la colocación de una válvula de 
derivación ventrículo-peritoneal.

En la evolución se constata un retraso 
psicomotor, evidenciando la exploración 
una hemiparesia derecha; ha presentado 
una crisis convulsiva tónico-clónica de apa­
riencia generalizada, que no se ha repetido 
(efectúa profilaxis con fenobarbital). Una 
TAC de control muestra dilatación del sis­
tema ventricular con voluminoso quiste po­
rencefálico frontal izquierdo (Fig. 2).

Discusión

El paciente que aportamos presentó un 
cuadro agudo de encefalopatía, shock, he­
morragias, alteraciones de las pruebas de 
coagulación y diarrea, con distermia, que 
pensamos permiten su inclusión 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.

El SHE es una entidad de reciente in­
dividualización y sobre la cual se han rea­
lizado ya diversas aportaciones, aunque 
nos parece cuestionable el que se trate de 
un nuevo síndrome. Se trata de una situa­
ción que aparece en niños previamente sa­
nos, de preferencia en el primer año de 
vida. Se afectan ambos sexos (algunos [7] 
señalan 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- 
rológicos y muertes inexplicadas.

Desde el punto de vista clínico, la en­
fermedad va precedida en 2/3 de los ca­
sos, por un cuadro prodrómico general­
mente consistente en síntomas leves e 
inespecíficos, como diarrea, vómitos, 
fiebre o síntomas de infección de vías res­
piratorias altas. Se han establecido (7) 
unos criterios de utilidad para el diagnós­
tico en base a los datos aportados por dis­
tintos autores (Tabla 1). El cuadro clínico 
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

Encefalopatía
Shock
Coagulación intravascular diseminada
Diarrea
Anemia aguda
Descenso de plaquetas
Acidosis
Transaminasas elevadas
Afectación función renal
N Hj normal
Cultivos negativos

38
35
34
34
30
31
35
36
32
27
33

1
4
3
3
2
1

5
6
1*

1
5
5
2
2
1
5
4

2

* Uno tuvo un enterovirus en el LCR. Tomado de (7).



158 J. M. MARUGAN Y COLS.

hipotensión, objetivándose un shock seve­
ro y rebelde al tratamiento. En las horas 
siguientes se observan hemorragias a cual­
quier nivel, siendo las más frecuentes en 
el tracto gastrointestinal y en los lugares 
de punción venosa, así como una diarrea 
profusa acuosa o sanguinolenta, aparecien­
do también signos clínicos de hipertensión 
intracraneal. La hepatomegalia es cons­
tante .

Entre los estudios complementarios, el 
laboratorio muestra una acidosis metabóli­
ca marcada, hipertransaminasemia, fre­
cuentemente elevación de la urea, creati- 
nina y sodio plasmáticos, y leucocitosis. 
En las horas siguientes se establece una 
coagulación intravascular diseminada, y un 
rápido descenso de la hemoglobina plas­
mática. Las cifras de glucemia, amonie- 
mia, calcemia y bioquímica de LCR son 
normales. Los estudios bacteriológicos y vi- 
rológicos a través de cultivos de sangre, 
LCR y cultivos periféricos, así como tests 
serológicos para anticuerpos frente a dis­
tintos virus conocidos como causa de shock 
hemorrágico fulminante, en los supervi­
vientes (1, 7), no han conseguido identifi­
car hasta el momento un agente causal co­
mún. Asimismo, la investigación sérica de 
los tóxicos más habituales ha sido también 
negativa (7). El EEG mostrará anomalías 
difusas graves (1, 5), y la TAC signos de 
edema cerebral.

El tratamiento es sintomático: se basa­
rá en la corrección del shock, habitual­
mente severo y resistente a la terapia, re­
quiriendo a veces masivos volúmenes de 
fluidos, infusiones de bicarbonato, trans­
fusiones de sangre y lo plasma fresco para 
corregir la anemia aguda y el cuadro de 
CID, y prevención y tratamiento del ede­
ma cerebral.

La evolución suele ser fatal, y en los 
pocos supervivientes las secuelas neurológi- 
cas residuales son casi constantes (1, 4, 7). 
Sin embargo, también se han descrito ca­

sos más leves y con mejor pronóstico (2, 
8). La acidosis metabólica y la disfunción 
hepática y renal se corrigen al restaurar el 
volumen circulante normal, pudiendo ser 
debidas a una mala perfusión tisular, y es­
tarían por tanto en función de la severi­
dad del shock (1, 7).

Los hallazgos necrópsicos son muy 
constantes: se observan hemorragias pete­
quiales en múltiples órganos, el intestino 
contiene un líquido hemorrágico y gene­
ralmente un infiltrado inflamatorio en la 
lámina propia de intestino delgado. En al­
gunos casos hay un aumento de tamaño 
de los ganglios linfáticos intestinales y 
atrofia de vellosidades, pero no hay signos 
de pancreatitis (9). También es frecuente 
una necrosis hepática moteada centrolobu- 
lillar. El cerebro aparece de forma cons­
tante intensamente adematoso.

La etiopatogenia de este síndrome es 
desconocida. No se ha observado contacto 
con enfermedades infecciosas conocidas, 
viajes al extranjero, ni exposición a fárma­
cos ni tóxicos de otro tipo. No parece ha­
ber tampoco incidencia estacional (1, 7), 
aunque en una serie publicada (4) hay un 
ligero predominio invernal. En ningún caso 
los estudios microbiológicos han permitido 
identificar una causa infecciosa común. Se 
han planteado distintas hipótesis para 
explicar este trastorno. En la descripción 
inicial del síndrome (1) se hallaron en los 
pacientes bajas concentraciones de alfa-1- 
antitripsina, con niveles elevados de tripsi­
na plasmática, sugiriendo que la enferme­
dad podría estar en relación con una libera­
ción masiva de enzimas proteolíticos a la 
circulación, con la consiguiente destrucción 
de la microcirculación. Este hallazgo no se 
ha comprobado más tarde (8), y podría in­
cluso deberse a la propia hipertermia que, 
en su afectación multisistémica, podría in­
volucrar también al páncreas (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 clínica­
mente del SHE, en lactantes sobrearropa­
dos en el curso de una infección leve. Sin 
embargo, en la mayoría de casos no hay 
evidencia de exceso de abrigo (6, 7, 9)- 
También es llamativa la semejanza entre 
el SHE y el shock tóxico, por ello no hay 
que descartarlo como posible causa del 
síndrome, que es precedido frecuentemen­
te por una infección viral que alteraría la 
flora bacteriana normal, con sobrecreci­
miento de bacterias productoras de toxinas 
(3, 7, 9, 15). Otras hipótesis sugieren una 
relación con el síndrome de pancreatitis 
idiopática aguda infantil (16), o bien una 
exposición a agentes tóxicos o infección 
vírica aún no identificados. No se cues- 

tiona su relación con el síndrome de Reye 
porque éste tiene características clínicas, 
analíticas y anatomopatológicas distintas.

La inespecificidad de las manifestacio­
nes clínicas (posibles todas ellas en otras 
situaciones), la carencia de datos de labo­
ratorio patognomónicos, y el desconoci­
miento de su etiopatogenia (para la que se 
han propuesto diversas hipótesis), llevan a 
plantearse si es realmente un nuevo sín­
drome o simplemente un nuevo término 
para designar a una patología 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
terístico.
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Enanismo diastrófíco

J. Sánchez Martín, P. Aparicio Lozano, G. de la Mata Franco, 
E. Sastre Huerta, B. Alonso Alvarez y A. Avellanosa Arnáiz

Resumen: Los autores presentan 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 crá­
neo, la cara y el tórax son normales, lo que le distingue de la Acondroplasia y de otras 
formas de displasia ósea, visibles en el período neonatal. Por su aspecto físico y por los 
signos radiológicos, reúne los criterios de una displasia diasttófica. PALABRAS CLAVE: DlS- 
PLASIA DIASTRÔFICA. ENANISMO.

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

Introducción

Los enanismos de base esquelética, dé­
tectables en el período neonatal, son cada 
día mejor conocidos e individualizados. 
Hasta hace pocos años, muchos de ellos 
estaban incluidos y descritos dentro de 
Acondroplasia. El Enanismo Diastrófíco es 
un ejemplo más de esta segregación, des­
de el año I960 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 cráneo normales. Después de las 
primeras descripciones, se han sucedido las 
comunicaciones que resaltan la amplia 
participación respiratoria, en forma de 

distress grave y en relación con el deficien­
te desarrollo del esqueleto costal y de los 
cartílagos laringo-traqueales. Se trata de 
una entidad que se transmite con carácter 
autosómico recesivo, ligada a un posible 
defecto genético en la molécula de coláge­
no tipo II.

Caso clínico

Recién nacido y primera hija de padres 
jóvenes y sanos, no consanguíneos. Emba­
razo normal y parto de cesárea a las 41 se­
manas, por presentación de nalgas. Apgar 
7/10.

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

Servicio de Pediatría. Hospital «General Yagüe». Burgos.
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gares muy proximales, en posición de 
«Auto-Stop». Rigidez marcada de caderas 
y de rodillas, sinfalangismo en los dedos 
de ambas manos. Cráneo y cara normales. 
A los 15 días de vida, aparece una forma­
ción quística en el pabellón auricular iz­
quierdo, de carácter no inflamatorio.. El 
tórax es normal y el llanto algo apagado 
(Figs. 1 y 2). Cariotipo: Normal.

Radiología: Los huesos largos de las ex­
tremidades son muy cortos, están torcidos 
y las metáfisis ensanchadas. Los meta-

  

Fig. 1. Aspecto general. Manos con pulgares proxi­
males en «Auto-Stop». Pies en intenso equino-varo. 

Cráneo, cara y tórax normales

Fig. 2. Detalle del quiste en pabellón auricular

cida. Los ilíacos pequeños y con acetábulos 
horizontales, luxación de caderas (Fig. 3).

Exámenes complementarios: Hemogra- 
ma normal; Calcio, fósforo y fosfatasas 
normales; Glucosa, urea, Mg e lonograma 
normales.

La adaptación neonatal y la tolerancia 
alimenticia han sido normales.

Discusión

El Enanismo Diastrófico reviste unos 
criterios claramente establecidos ya en el 
período neonatal, lo que hace fácil el

Fig. 3. Aspecto radiológico general. Metáfisis en­
sanchadas. Huesos largos torcidos y muy cortos

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

diagnóstico. AI esclarecimiento de esta en­
tidad han contribuido la magnífica revi­
sión de Walker y cois, en 1974 (2), y la 
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excelente aportación de McKusick (3) en 
1976, con la revisión 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 dislocación y subluxación de 
varias articulaciones, son muy evidentes en 
nuestro caso. La posición del pulgar y la 
inmediata aparición de quistes en el pabe­
llón auricular, con un cráneo y una facies 
normales, conforman los signos claros que 
orientan el diagnóstico.

Algunos signos radiológicos terminan 
por configurar este cuadro tan característi­
co. La torsión 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 más sobresalientes, desde 
el punto de vista radiológico.

En el período neonatal y la primera in­
fancia, son frecuentes las neumonías y los 
problemas respiratorios. Freedman Shel- 
DON y cois. (4), han descrito una forma 
letal en tres de sus enfermos, con afecta­

ción respiratoria y en sus necropsias detec­
taron colapso traqueal y laringes membra­
nosas, por hipoplasia de los cartílagos.

La inteligencia no se encuentra afecta­
da y la herencia es de carácter recesivo. El 
estudio ultraestructural ha sido descrito en 
los trabajos de RiMOlN (5) y STANESCU (6) 
y conserva toda su vigencia actual, al pare­
cer en relación con un posible defecto 
congénito del colágeno.

Nuestra paciente no ha presentado 
otros signos acompañantes, como la fisura 
palatina y problemas respiratorios. Otros 
harán su aparición con el desarrollo, como 
la tendencia a la cifoescoliosis progresiva, 
y la subluxación vertebral, que condicio­
narán en parte la estática de nuestra enfer­
ma. Collado Otero (7) y Gorlin y cois. 
(8).

El tratamiento ortopédico de estos en­
fermos es muy complejo, la consecución 
de la marcha es difícil, 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 niños.
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HACE 25 AÑOS

Clínica de la insuficiencia tiroidea infantil con especial referencia al creci­
miento, maduración y signos radiológicos

E. Sánchez Villares*

Las manifestaciones clínicas de la in­
suficiencia tiroidea están 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
recerán 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 estreñimiento 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 niño es bradip- 
síquico. A partir de esta fecha la textura 
de los tegumentos es anormal, hay hipo- 
tonía muscular, retraso en la salida de los 
incisivos y una configuración craneofacial 
característica.

Paulatinamente se hacen patentes las 
anomalías 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 óseas, demostrables ra­
diológicamente, se caracterizan porque son 
generales; constantes, incluso ya desde el 
nacimiento; intensas; simétricas y armóni­
cas, aunque caben excepciones; con una 

edad ósea/edad talla siempre inferior a 1 
y con una clara mejoría con el tratamien­
to.

Los hallazgos esqueléticos no se limi­
tan a las epífisis y se pueden encontrar 
otras alteraciones. En los huesos largos las 
diáfisis son delgadas, con una cortical tos­
ca y gruesa, las metáfisis están muy calcifi­
cadas y puede haber bandas transversales 
de crecimiento. En el cráneo la osificación 
endomembranosa de la bóveda se modifi­
ca muy poco, pero la base, endocondral, 
se altera. La silla turca está 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 persiste la 
escotadura anterior de los cuerpos.

En las epífisis, además del retraso in­
tenso de la aparición de los núcleos, cuan­
do lo hacen se muestran disgenéticos, irre­
gulares y fragmentados.

Comentario

El día 5 de abril de 1962 se celebró en 
Madrid una Reunión Conjunta con la Sociedad 
de Pediatría de Madrid sobre el tema monográ­
fico «Insuficiencia tiroidea». Su contenido, 
incluyendo la discusión, fue posteriormente 
publicada en el Boletín en forma de número

Bol. Soc. Cast. Ast. Leon. Pediat. 3: 139-216, 1962.
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monográfico. En aquella época el hipotiroidis- 
mo tenía una importancia científica y sanitaria 
extraordinaria y, por desgracia, todavía ahora es 
un tema preocupante. De aquella reunión se 
puede escoger la detallada y bien documentada 
descripción clínica y radiológica que hizo el 
Prof. Sánchez Villares. Es difícil encontrar ac­
tualmente un estudio tan sistematizado y proli­

jo del hipotiroidismo y su artículo es una invi­
tación permanente para su relectura. La colabo­
ración de los Dres. Collado, Sánchez Martín, 
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 más completas y útiles. A.B.Q.
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CARTA AL EDITOR

Sr. Director:

En el número del Boletín de la Sociedad 
Castellano-Astur-Leonesa de Pediatría corres­
pondiente a Octubre-Diciembre de 1986, se in­
cluye un caso de tetania hipocalcémica tras ad­
ministración de enemas ricos en fósforo, apor­
tado por el Dr. De la Rúa y cois.

De la casuística de la UCIP del Hospital 
Materno-Infantil de Málaga (1) forman parte 
dos varones de nueve meses y tres años 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 evolución clínica, similar en ambos 
casos, incluye manifestaciones neurológicas, 
deshidratación, shock hipovolémico y graves al­
teraciones metabólicas. 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 metabólica. En doce ho­
ras, tras las medidas de rehidratación, uso de 
expansores, administración de gluconato cálcico 
en perfusión y el empleo de hidróxido de alu­
minio a altas dosis por sonda nasogástrica, se 
normalizan las cifras anteriormente señaladas.

La descripción de varios casos de intoxica­
ción por enemas de fosfato confirma el exten­
dido uso de esta medicación, imponiéndose la 
declaración de enfermos de alto riesgo a los 
portadores de enfermedades digestivas distales 
y renales principalmente, como señalan los 

autores del artículo comentado. Sería recomen­
dable el empleo de enemas preparados con 
suero fisiológico como único componente.

Señalar, para finalizar, la importancia en el 
tratamiento inicial del empleo de hidróxido de 
aluminio como quelante del fósforo, tal como 
se refiere en la bibliografía (2), aspecto no des­
tacado en los comentarios del caso aportado por 
el Dr. De la Rúa y colaboradores.

Respuesta de los autores:

Sr. Director:
En relación a la carta enviada a esa Direc­

ción por Gutiérrez M. Rodríguez F. y Calvo C. 
sobre el trabajo «Tetania hipocalcémica tras ad­
ministración de enemas ricos en fósforo», apa­
recido en el Boletín en el número correspon­
diente a Octubre-Diciembre de 1986, nos gus­
taría en primer lugar agradecerles el interés 
mostrado en el caso así como la aportación de 
nueva casuística al efecto. Comentar respecto al 
uso del hidróxido de aluminio que, aunque en 
nuestro caso no se utilizó (debido a no pensar 
primeramente en esa etiología como causante 
del cuadro del niño así como en la rapidez de 
la mejoría clínica que se obtuvo), nos parece de 
utilidad —de acuerdo con ellos— el uso de 
quelantes del fósforo en el manejo de estos pa­
cientes, a pesar de no haber sido comentado en 
el trabajo.

BIBLIOGRAFIA

1. Rodriguez, F.; Gutierrez, M.; Palud, J. L.; 
Ferriz, C. M.; Milano, G.; Lopez, J.; Calvo, 
C. : «Intoxicación grave por enema de fosfatos». 
An. Esp. Pediatr., 1987; 26: 342.

2. Sotos, J. F.; Cutler, E. A.; Finkel, M. A.; 
Doody, D.: «Hypocalcemic coma following two 
pediatric phosphate enemas». Pediatrics, 1977; 
60: 305-307.

Gutiérrez, M.; Rodríguez, F.; Calvo, C.: Dpto. de Pediatría. Hospital Materno-Infantil. Málaga.
De la Rúa, V.; Alvarez García, F. Barreiro, J.; Diez Tomás, J. J.: Dpto. de Pediatría. Hospital 

Materno-Infantil. Ntra. Sra. de Covadonga. Oviedo.
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NORMAS DE PUBLICACION

El BOLETÍN ofrece la posibilidad de publicar 
artículos relacionados con la Patología Infantil 
Médica y Quirúrgica y con la Asistencia Pediá­
trica; también tendrán cabida en él otros aspec­
tos de marcado interés científico, profesional o 
social. Su fin es de carácter primordialmente 
docente e informativo.

Las colaboraciones pueden consistir en revi­
siones científicas, estudios originales y multica- 
suísticos, casos clínicos, imágenes radiológicas, 
artículos sobre sanidad pública y sobre pedia­
tría extrahospitalaria, protocolos diagnósticos o 
terapéuticos, cartas al editor y editoriales acerca 
de temas de actualidad. Habitualmente estos 
últimos serán solicitados por la dirección del 
BOLETÍN de acuerdo al contenido de cada nú­
mero, pero también se recibirán aportaciones 
espontáneas.

Preparación de los manuscritos:

Los artículos se presentarán por duplicado, 
mecanografiados en folios escritos a doble espa­
cio, por una sola cara y numerados correlativa­
mente. Se dejarán márgenes superiores a 2,5 
cm.

En la primera página se hará constar, por 
este orden: a) El título del trabajo, que deberá 
ser informativo y relacionado con el texto, b) 
Apellido y abreviatura del nombre de los auto­
res. c) Institución, Centro Sanitario, Servicio o 
Unidad donde se realizó el trabajo. Si hubiera 
más de uno se señalarán con asteriscos los auto­
res pertenecientes a cada uno de ellos, d) 
Nombre completo y dirección del autor al que 
se mandará la solicitud de correcciones y las se­
paratas. e) Becas o ayudas de las que se quiera 
dejar constancia.

Resumen y palabras clave:

En el segundo folio se escribirá el resumen. 
Tendrá un máximo de 100 palabras para los ca­
sos clínicos y 150 para los originales. Deberá es­
tar redactado en términos concretos, evitando 
vaguedades y tópicos, como «se hacen conside­
raciones», «se discuten los resultados», «se pre­
senta la experiencia», etc. Incluirá los datos 
estadísticos que se hayan conseguido. El resu­
men deberá ser comprendido sin necesidad de 
leer parcial o totalmente el resto del artículos y 
no incluirá material o datos que no figuren en 
él. Su ordenación seguirá en miniatura la del 
artículo completo.

Se debe cuidar con esmero la redacción de 
este apartado, ya que será el primer foco de 
atención de un lector con interés marginal en 
el tema y de él dependerá que decida la lectura 
íntegra del artículo.

A continuación se indicarán 2-4 palabras o 
frases muy cortas relacionadas con el contenido 
del artículo. Se escribirán en mayúsculas y es 
aconsejable que coincidan con el encabeza­
miento de Temas Médicos que incorpora el In­
dex Medicus. Servirán para hacer los índices 
anuales y codificar el artículo.

El título, resumen y palabras clave llevarán 
una copia en inglés, aunque la redacción de la 
revista puede hacérselo al autor, si fuera nece­
sario.

Artículos:

Podrán consistir en revisiones de algún te­
ma de actualidad y que no se le encuentre así 
abordado en libros y monografías de uso habi­
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tual. Su longitud máxima será de 8-10 folios, 
sin contar la bibliografía. Su construcción será 
libre pero también incluirá resumen y palabras 
clave. Sin embargo, cuando vayan destinados a 
pediatras extrahospitalarios no será preciso el 
resumen, debido al carácter elemental del 
artículo y a la originalidad de esta sección.

Los artículos originales tendrán una exten­
sión máxima de 10 folios, aparte de la 
bibliografía imprescindible. En la introducción 
se especificarán concisamente los conceptos bá­
sicos, la situación actual del problema y los fi­
nes del trabajo, pero no intentará ser una revi­
sión exaustiva del problema. En el material y 
métodos se describen los criterios para selec­
cionar y diagnosticar a los enfermos. Se defi­
nen las características de los diferentes grupos 
de estudio, incluido el control normal. Deben 
detallarse las técnicas utilizadas o citar su pro­
cedencia bibliográfica, si es fácilmente ase­
quible. Cuando corresponda, se mencionarán 
las pruebas matemáticas seguidas para calcular 
la significación estadística de los resultados. 
Los resultados se presentarán de forma ordena­
da y clara, procurando no repetir exaustiva- 
mente en el texto los datos que ya figuren en 
las tablas. En la discusión se resaltarán los as­
pectos originales y relevantes de los hallazgos 
obtenidos, procurando que exista una correla­
ción entre los resultados y las conclusiones. Los 
datos se compararán a los publicados por otros 
autores, comentando las diferencias, y si fuera 
posible explicándolas. Se expondrán hipótesis 
nuevas cuando estén justificadas y se resaltarán 
las nuevas líneas de investigación que queden 
abiertas.

Los casos clínicos tendrán una extensión 
máxima de 5-6 folios y la bibliografía no de­
berá superar las 8-10 citas, salvo artículos espe­
ciales que se acompañen de revisiones. Consta­
rá de una breve introducción, presentando el 
artículo y definiendo conceptos: la observa­
ción clínica con los datos semiológicos, 
analíticos, radiológicos y, en su caso, evoluti­
vos. Finalmente se discutirá el caso, comparán­
dolo a otros publicados y resaltando las ense­
ñanzas que aporta. Si se estima oportuno se 
acompañará de una revisión o resumen de los 
casos publicados en la literatura mundial hasta 
el momento.

Bibliografía:

Las citas bibliográficas se numerarán conse­
cutivamente por el orden en el que aparezcan 
en el texto. Se incluirán todos los autores si son 
6 o menos. Cuando sean 7 o más se citarán só­
lo los 3 primeros y se añadirá «y cois.». El 
nombre de la revista se abreviará según el mo­
delo que aparece en el Index Medicus. A conti­
nuación, y por este orden riguroso, se hará 
constar el año de publicación, el número del 
volumen, la primera página y la última. Los 
nombres de los autores se escribirán en mayús­
culas y se deberá ser especialmente cuidadoso 
con la puntuación, de acuerdo a los siguientes 
ejemplos:

a) Artículos de revistas: JULIA A, 
SANCHEZ C, TRESANCHEZ JM, S ARRET E. 
Leucemia mieloide crónica en el síndrome de 
Turner. Rev. Clin Esp 1979; 153: 399-402.

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

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

d) Capítulo 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 mecanografiarán cada una en 
un folio independiente. Se numerarán con ca­
racteres romanos. En la parte superior llevará 
escrito en mayúsculas un título sucinto y al pie 
las abreviaturas y llamadas que se estimen 
oportunas. Conviene que su número no sea ex­
cesivo en proporción a la extensión del texto y 
que no se repita su información en las figuras.

Figuras:

Pueden aceptarse los dibujos originales o 
fotografías de adecuada calidad. Se cuidará que 
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los caracteres sean de tamaño suficiente para 
ser fácilmente identificado una vez que la figu­
ra se reduzca para su publicación. Pueden 
incluir flechas y asteriscos para resaltar aspectos 
importantes. Se ordenarán con números arábi­
gos según el orden de aparición en el texto. 
Los pies de las figuras se escribirán de manera 
correlativa en un folio aparte, procurando que 
se aporte la suficiente información para que las 
figuras sean comprendidas sin necesidad de leer 
el texto del artículo. En el caso de 
microfotografías se identificará siempre el mé­
todo de tinción y el número de aumentos.

Las fotografías serán identificadas al dorso, 
con un lápiz blando, señalando el nombre del 
primer autor, número correlativo y orientación. 
Las imágenes, especialmente radiografías, se re­
cortarán, suprimiendo las zonas negras o sin in­
terés. De esta forma resaltará más la zona co­
mentada y se reproducirá a mayor tamaño.

Envío de los originales:

Se enviará por duplicado todo el texto, sal­
vo las fotografías, al Director del Boletín; 
Dept. de Pediatría; • Facultad de Medicina; 
c/Ramón y Cajal 7, 47007-Valladolid.

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

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

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

— Comprobar que se envían 2 copias y 
que se guarda 1 copia más.

— Asegurarse que las figuras están 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 Científico

Sábado 23 mayo

16,15 - 16,30 h. Entrega de documentación.
16,30 h. Introducción.
16,45 h. Mesa Redonda.
El descenso y el maldescenso testicular (Dr. M. 
Feo. Rivas Crespo).
Etiología de las criptorquidias (Dra. C. Luzu- 
riaga).
Diagnóstico de las criptorquidias (Dr. M. Feo. 
Rivas Crespo).
¿Qué interés tiene hacer una biopsia testicular 
en un testículo no descendido? (Dr. M. NlS- 
TAL).
Actitud terapéutica ante los maldescensos (Dra. 
C. Luzuriaga).
Aspectos quirúrgicos de las criptorquidias (Dr. 
C. M. Almoyna).
18,10 h. Discusión.
18,30 h. Descanso.
18,50 h. Lectura de Comunicaciones (tiempo 
máximo 10 minutos).
Síndrome del escroto vacío (S.E.V.) experiencia 
de nuestro servicio. J. M.a García Crespo, F. 
Martín Pinto, J. Domínguez Vallejo. Servi­
cio de Cirugía Infantil. Hospital «General Ya- 
güe». Burgos.
Tratamiento del maldescenso testicular con 
aplicación intranasal de gonadorrelinas. J. Tei- 
XIDOR DE Otto. Servicio de Cirugía Infantil. 
Hospital «Ntra. Sra. de Covadonga». Oviedo.

Problemática del testículo criptorquídico. Tu­
mor bilateral de células de Sertoli. Grado calci­
ficante con hiperplasia de células de Leydig. C. 
Luzuriaga, C. Rodríguez, F. Sandoval, M. 
F. Garijo. Departamento de Pediatría. Hospi­
tal «Marqués de Valdecilla». Santander.
Anemia aguda, rectorragia y hematuria asocia­
da a la ingestión de Naproxen. M. F. MARTÍ­
NEZ Quiroga, I. Fidalgo, C. Mosquera, R. 
CORREA. Servicio de Pediatría. Hospital «Cami­
no de Santiago». Ponferrada.
Neurofibromatosis o enfermedad de Von Reck­
linghausen. F. J. Rodríguez, J. Lopez, J. Mar­
tín, B. de Dios, J. Santos, L. Monzón. De­
partamento de Pediatría. Hospital Clínico Uni­
versitario. Salamanca.

Tumores talâmicos. B. de Dios, J. López, F. J. 
Rodríguez, J. Martín, J. Santos. Departa­
mento de Pediatría. Hospital Clínico Universi­
tario. Salamanca.
19,50 h. Discusión.

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. K. Blanco, E. Arranz, 
M. Alonso France. Departamento de Pedia­
tría. Hospital Clínico. Valladolid.
Hipoventilación alveolar primaria con apneas 
obstructivas. F. Gonzalez, M. J. Antuña, M. 
Galbe, J. López-Sastre. Departamento de 
Pediatría. Hospital General de Asturias. 
Oviedo.
Glomerulonefritis aguda postinfecciosa. Expe­
riencia de 12 años. L. G. Riaño, I. L. Carva­
jal, M.a J. Alonso, A. del Molino, F. San­
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TOS, S. MÁLAGA. Sección de Nefrología Pediá­
trica. Departamento de Pediatría. Facultad de 
Medicina. Hospital «Ntra. Sra. de Covadonga». 
Oviedo.
Embarazó' de madre adolescente. Resultado 
Neonatal. J. A. Gómez Carrasco, T. Diez 
FERNÁNDEZ. Servicio de Pediatría y Obstetricia. 
Hospital «Camino de Santiago». Ponferrada.
Menarquía, amenorrea primaria y consulta pe­
diátrica. J. J. Fernández Teijeiro. Servicios 
Municipales de Higiene Infantil. Torrelavega.
10,50 h. Discusión.
11,10 h. Descanso.
11,30 h. Lectura de Comunicaciones.
Teratoma oválico. J. M.a CEREZO, M. T. 
García-Muñoz, J. L. Sánchez-Badía. Servicio 
de Pediatría. Hospital «Valle del Nalón». Ciaño 
- Langreo.
Tumores de ovario. J. Martín, J. López, D. 
Fernández, G. Mateos, B. de Dios, E. Alva­
rez, O. Abdel-lah, F. Rodríguez. Departa­
mento de Pediatría. Hospital Clínico Universi­
tario. Salamanca.
'Hipospadias: Revisión y actualización terapéuti­
ca. F. Martín Pinto, J. M.a García Crespo,}. 
Domínguez Vallejo. Servicio de Cirugía Infan­
til. Hospital «General Yagüe». Burgos.
Tumores oválicos pediátricos. Casuística. J. A. 
Gómez Carrasco, J. Alonso Ortiz, L. E. de 
la Puente Campano, E. Fraile Moreno. Servi­
cios de Pediatría, Ginecología y Radiología. 
Hospital «Camino de Santiago». Ponferrada.
Cáncer de ovario en la infancia. M.a J. Antu- 
ña, Zoa García, F. González, J. López Sas­
tre. Departamento de Pediatría. Hospital Ge­
neral de Asturias.
12,30 h. Discusión.
12,50 h. Clausura.

1. Estancia hospitalaria

Estancia en las Secciones de Alergia, Endo­
crinología y Gastroenterología, durante horas 
de consulta. Seminarios sobre materia específica 
de las Secciones en jornada de tarde.

Número de asistentes: Limitado a las 12 
primeras solicitudes.

Calendario: Viernes 25 de septiembre 
— 17 a 19 horas presentación 
Días 28-30 de septiembre 
— 9 a 14 rotación por Seccio­

nes
— 17 a 20, Seminarios
Sábado, 3 de octubre
— 10 a 13 horas, sesión clínica.

2. Parte teórica

Número 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 Salón de 
Actos de la Escuela Universitaria de Enfermería 
(c/ Real de Burgos).

Diploma acreditativo de asistencia.

Derechos de inscripción: 500 pesetas.

Información: 1. Secretaría del Departa­
mento. Facultad de Medi­
cina.

2. Secretaría del I.C.E. Facul­
tad de Medicina.

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

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 
práctica)
1 y 2 de octubre (parte teórica)

Temario de conferencias

Asistencia primaria en Pediatría
Indicadores de Salud
Patología respiratoria
Radiología respiratoria
Terapéutica hormonal en el hipocrecimiento
Tuberculosis pulmonar
Patología ortopédica del pie
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Crecimiento y displasias óseas 
Diarreas agudas 
Genodermatosis

Mesas redondas

1. Manifestaciones dermatológicas de la 
patología pediátrica.

2. Orientación de la asistencia primaria a 
las especialidades pediátricas.

ENTREGA DEL PREMIO ORDESA A LA IN­
VESTIGACION

El importe de un millón de pesetas se ha desti­
nado a UNICEF 

de entrega del premio ORDESA a la investiga­
ción pediátrica patrocinado por la empresa del 
mismo nombre y cuyo importe de un millón 
de pesetas fue entregado a UNICEF España por 
haberse declarado desierto según criterio del ju­
rado, ya que en las bases está establecido que 
en dicho caso se haga entrega del importe del 
premio .a una institución benéfica relacionada 
con la infancia.

En el transcurso del acto, la presidenta de 
UNICEF Mallorca, Trinidad Rodríguez Junque­
ra, pronunció unas palabras de agradecimiento, 
indicando que esta cantidad va destinada a 
ayudar a la infancia de Guacamayo (Ecuador), 
población que sufrió las graves consecuencias 
del terremoto de hace dos meses.

El pasado día 29 de abril, tuvo lugar en la 
Sala Magna del Auditorium de Palma, el acto
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NidinaI
con el contenido en fósforo 

más semejante al de la leche materna
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Contenido en fósforo 
(mg/100 cc)

Desde el 1er día

NidinaI
Leche de inicio

NIDINA2
Leche de 2.a edad

NOTA IMPORTANTE:
La leche materna es el mejor alimento para el lactante 
durante los primeros meses de su vida y cuando sea posible 
será preferida a cualquier otra alimentación.

Información para la Clase Médica

NIDINA 1

Leche materna

21

Leche de vaca

Sus ventajas:
• El bajo contenido en fósforo, similar al de la 

leche materna, junto con una relación Ca/P igual 
a 2,0,contribuye a una adecuada mineralización 
de los huesos y favorece el desarrollo de una flora 
intestinal semejante a la de los niños alimentados 
con leche materna.

• Contenidos de ácidos grasos esenciales, 
fosfolípidos y colesterol prácticamente idénticos 
a los de la leche materna.

• La presencia de dextrinomaltosa permite ahorrar 
parte de la actividad lactásica, 
con lo que se consigue una excelente digestibilidad 
de ios hidratos de carbono.

• Enriquecida con las sales minerales y vitaminas 
necesarias para un adecuado desarrollo 
del lactante.
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Seguridad y confianza



Bebelac

Una formula 
que vale por dos

BEBELAC es una leche adaptada y 
completa para todo el período de lac­
tancia, que favorece el adecuado 
crecimiento y desarrollo 
del bebé desde el 17 día 
hasta los doce meses.

CARACTERÍSTICAS
• Proteínas de elevado valor 

biológico que mantienen la 
relación caseína/ 
lactoalbúmina 40:60.

• Equilibrado aporte en ácidos 
grasos esenciales: linoleico, 
linolénico y araquidónico.

• Contiene lactosa como único 
carbohidrato.

• Enriquecida con TAURINA.
• Adecuado nivel de 

carnitina.

'A Bebelac
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LECHE ADAPTADA

Desde el 1“ día hasta 
los 12 meses.

• Baja osmolaridad, osmolalidad y carga renal.
• Proporciona una cantidad y calidad de nutrientes 

más semejante a la leche materna.
• Indicada para los primeros doce 

meses.

Cumple totalmente con las 
recomendaciones establecidas 
por los Comités de Nutrición 
de los organismos:
Sociedad Europea de 
Gastroenterología Pediátrica 
(ESPGAN),
Academia Americana 
de Pediatría
(A.A.P.) y FAO/OMS.

Fé, lIlllhHlm

Después de una madre
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