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Leche adaptada 

para el primer año de vida

Un avance en 
fórmulas adaptadas

■ Por su especial cuerpo graso:
• De composición semejante al de la leche 
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• De alto coeficiente de utilización.
• Obtenido mediante la mezcla en 
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■ Por sus diferentes posibilidades 
de utilización.
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NORMAS DE PUBLICACION

El Boletín recogerá con carácter preferente las activida­
des de la Sociedad Castellano-Astur-Leonesa de Pediatría. 
Tendrán cabida en el mismo, junto a los trabajos clínicos y 
de investigación de sus asociados, otros aspectos de marca­
do interés informativo profesional o social.

Las comunicaciones presentadas a las Sesiones Científi­
cas de la Sociedad que deseen ser publicadas, han de ser en­
tregadas inmediatamente después de su discusión a la Direc­
ción del Boletín. Han de estar mecanografiadas a doble es­
pacio, no sobrepasarán en extensión lo habitual en trabajos 
de Revistas, y se ajustarán a lo que es norma en cualquier 
publicación científica.

Cuando sea necesario, pueden acompañarse de fotogra­
fías o esquemas, que en cualquier caso se reducirán al míni­
mo posible. Cuando la amplitud del material iconográfico 
supere lo prudencial, el Boletín concertará con el autor la 
forma de colaborar al exceso de coste por su impresión.

El autor recibirá veinticinco separatas gratuitas y para la 
obtención de un mayor número, concertará con la Dirección 
la forma de financiar el exceso.

El Boletín hará muy gustoso la crítica de cuantas publi­
caciones monográficas se le envíen por duplicado.

Es deseo del Boletín mantener activo intercambio con 
toda la prensa médica nacional y extranjera y muy especial­
mente con la pediátrica. A este objeto, se ruega a las Revis­
tas y publicaciones que no reciban nuestro Boletín, que lo 
soliciten a la Dirección.

Toda la correspondencia y asuntos relacionados con el 
Boletín, ha de dirigirse a la Dirección: Departamento de Pe­
diatría. Facultad de Medicina. Valladolid (España).

Bol. Soc. Cast. Ast. Leon. Ped.
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Blevit. .
Una experiencia, 
de 30 años 
en cereales 
hidrolizados
I a son dos generaciones consumiendo papillas 

Blevit con cereales hidrolizados, y disfrutando de 
excelentes resultados.
En efecto, en 1956, Ordesa desarrolló un 
procedimiento de hidrólisis con el cual consiguió 
reducir el aporte de almidón de los cereales en las 
papillas Blevit.
Hoy, en 1986, Ordesa sigue utilizando el mismo 
proceso.
Porque 30 años de experiencia han demostrado las 
considerables mejoras que supone la introducción de 
los cereales hidrolizados en las papillas:
• Reducido contenido en sacarosa.
• Adecuado grado de hidrólisis.
• Fácil asimilación y tolerancia digestiva.
• Mejora la capacidad de recuperación del colon.

SevJ
's, ■ BlevitI

Consiguiendo además que, 
con un mínimo esfuerzo 
digestivo, el lactante 
asimile perfectamente los 
principios energéticos y 
nutritivos de las papillas 
Blevit.

Después de una madre.



EDITORIAL
at

LA INVESTIGACION EN LA UNIVERSIDAD ESPAÑOLA

La investigación científica es hoy imprescindible para la superviven­
cia de un país moderno, ya que ésta contribuye al progreso económico y 
cultural, elevando de esta forma el nivel de vida de la sociedad. En la 
actualidad, la diferencia entre países pobres y ricos no se debe tanto a la 
diferencia de sus recursos naturales, como a las diferencias entre su de­
sarrollo científico y tecnológico. El propio Ministerio de Educación y 
Ciencia reconoce esta verdad indiscutible cuando dice: «Ningún país 
puede permanecer mucho tiempo tributario de una actividad creadora 
en el campo científico realizada en el exterior sin poner en peligro su 
propia personalidad».

La investigación es una labor específica de la Universidad, sin la cual 
es imposible desarrollar la docencia. La universidad que no investiga no 
merece el nombre de tal. En la reciente Ley Orgánica de Reforma Uni­
versitaria, se reconoce este derecho y deber al definir las tres funciones 
básicas de la Universidad Española: desarrollo científico, formación pro­
fesional y extensión de la cultura.

Pues, a pesar de este reconocimiento unánime de todas las personas 
imbricadas en el problema j del teórico de los diferentes gobiernos, hay 
que reconocer que el nivel científico de nuestro país y por ende de su 
Universidad es más bien bajo, estando incluso en desproporción con el 
desarrollo económico. Para algunas personas, quizás pesimistas o, mejor, 
realistas, nuestra investigación se encuentra anclada como hace 50 años.

La falta de progreso científico en nuestras Universidades ha sido ana­
lizado de forma muy completa por múltiples personas interesadas en su 
problemática, que incluso han aportado soluciones que en todos los ca­
sos han sido solamente oídas. Entre las causas citadas, se ha culpado a 
la propia Universidad, a la falta de recursos, a la escasez de investigado­
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res, a la masificación estudiantil, etc. No quiero caer en la tentación de 
volver sobre tan manido tema, pero sí quiero de forma concreta expre­
sar mi opinión sobre alguno de ellos.

La Universidad, con su estructura clásica y desfasada con los tiempos 
modernos, ha sido, sin duda, la que ha soportado la mayor parte de las 
críticas, siendo para no pocos la máxima responsable. No creo que esto 
sea justo, ya que, más que culpable, es la víctima que ha tenido que 
soportar a su pesar tal situación. En definitiva cabe preguntarse: ¿Quién 
estructura, organiza y dota a la Universidad? ¿ Tiene la Universidad total 
autonomía o ésta es condicionada por estructuras superiores? La Univer­
sidad por sí sola no tiene capacidad para solucionar algo que la propia 
sociedad no le demande a través de las estructuras representativas de és­
ta. La sociedad española, en conjunto, no ha mostrado hasta ahora inte­
rés especial por la investigación científica en la Universidad, a la que 
considera únicamente como expendedora de títulos profesionales, inclu­
so al margen de la calidad de éstos. El investigador es visto como un 
«bicho raro», cuyo quehacer es considerado como complementario a otra 
actividad principal y poco menos-que un pasatiempo para éste. La triste 
frase «que investiguen ellos» parece haber calado hondo en nuestros 
políticos, los cuales en un gran porcentaje, sin saber lo que la investiga­
ción significa y sin un sabio asesoramiento, se encuentran inmersos en 
una palabrería tópica sin plasmarla en medidas eficaces para tratar de 
solucionar nuestro retraso científico y tecnológico.

La propia sociedad se debe pues de concienciar, de que la investiga­
ción es un pilar fundamental para el progreso de nuestro país y que el 
investigador debe de ser ayudado, alentado y cuidado, como uno de los 
elementos más preciados de ella. Aquí es donde los gobiernos j parti­
dos políticos juegan un papel decisivo. Si ello no se consigue, todo in­
tento será parcial y fragmentario, con lo que en definitiva se verá 
frustrado en su último fin.

Otra de las deficiencias denunciadas como causa de la carencia de 
investigación, ha sido la falta de recursos económicos. Nuestra sociedad 
invierte en investigación un porcentaje que generosamente se estima 
alrededor del 0,4 % sobre el Producto Interior Bruto (P.I.B.), que nos 
sitúa en los últimos lugares de los países de nuestro entorno. Hemos de 
señalar que EE.UU. dedica a investigación el 3 % de su P.l-.B., el 3 % 
en el Reino Unido y el 2,5 % en Branda, por citar algunos ejemplos: y 
es obvio que el P.I.B. de estos países supera con creces al nuestro. Ello 
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hace que, por una parte, existan pocos investigadores y, que por otra, 
éstos se encuentren mal pagados. De los 10.645 investigadores depen­
dientes del Ministerio de Educación y Ciencia en 1985, tenían un presu­
puesto global medio de 5,6 millones de pesetas, mientras que los inves­
tigadores adscritos al CNRS e INSERM en Francia, en el mismo año, su 
cuantía ascendía a 0,7 y 0,9 millones de francos respectivamente. Re­
cientemente el Profesor Gallego, en un análisis crítico de la Investiga­
ción en la Universidad Española, escribe: «Algo que no contempla la 
L.R.U., la cual sólo toca la investigación universitaria de pasada e indirec­
tamente, es admitir el hecho de que no existe la posibilidad de una in­
vestigación continuada, eficaz y productiva sin equipos humanos es­
tables y completos...».

A la escasez de recursos económicos debemos añadir el que éstos se 
distribuyen mal. Al respecto, existe la tendencia de dividir el dinero 
disponible de forma igualitaria, con lo que la dotación de cada investi­
gador imposibilita a todas luces una investigación seria. Ello sirve de 
disculpa al que no quiere investigar y anula la capacidad del verdadera­
mente interesado. El Profesor Grande Covián aborda el problema de 
forma realista cuando comenta: «Una de las medidas más urgentes a mi 
juicio, en tanto no sea posible aumentar las ayudas de investigación, es 
una mayor selectividad en la distribución de dichas ayudas que deben 
canalizarse preferentemente hacia aquellas personas que hayan de­
mostrado su capacidad y su productividad. Comprendo perfectamente 
las dificultades prácticas y la impopularidad de esta medida, pero no veo 
otra solución».

La masificación de la Universidad ha sido y aún continúa siendo, 
aunque en menor medida, una de las razones de su esterilidad investi­
gadora. La indiscriminada afluencia de los estudiantes a las aulas uni­
versitarias ha hecho que el Profesor se encuentre desbordado por la la­
bor docente, que ocupa prácticamente todo su tiempo. La investigación 
representa consecuentemente una reducida parte de su jornada de tra-. 
bajo, que sin estímulos, reconocimiento y dinero se reduce prácticamen­
te a la nada.

El tiempo que un Profesor universitario debe dedicar a la docen­
cia y a la investigación ha sido motivo de diferentes opiniones. Yo pien­
so que, ante la imposibilidad de estructurarse como en otras Universida- ' 
des donde existen docentes puros, investigadores exclusivos y perso­
nas que realizan ambas tareas, lo correcto sería distribuir éste al 50 %.
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Otra de las razones aludidas para explicar el mal de nuestra investi­
gación ha sido la falta de investigadores. Ello es evidente, y ya lo hemos 
constatado, pero a la vez lógico. Una Universidad que no investiga, mal 
puede formar investigadores. En un intento de paliar esta deficiencia se 
utilizó en épocas anteriores y aún en la actual, el envío de estudiantes y 
post-graduados a países científicamente más desarrollados. Así, en el 
momento actual, algo más de la mitad de los investigadores españoles 
ha permanecido algún tiempo en el extranjero y unas tres cuartas 
partes de éstos han alcanzado altas cotas de rentabilidad científica en los 
países receptores. Pero la correlación entre estancias en el extranjero y 
productividad en nuestro país es enormemente baja. Ello es debido, co­
mo concluye González Blasco, a que la organización de la investigación 
científica es tal en España, que neutraliza las capacidades que los inves­
tigadores puedan, hasta cierto punto, haber adquirido en el extranjero.

En lo anteriormente expuesto sobre la situación de la investigación 
en nuestra Universidad, se podría concluir que la mía es una visión de­
masiado pesimista de la misma, mucho me gustaría que así fuera y que 
la realidad se mostrara más esperanzadora. Sin embargo, he de confesar 
que, al menos en lo que compete a la investigación médica, los nuevos 
cambios experimentados en la legislación de la Universidad, no creo que 
mejoren la situación de años anteriores. No obstante es alentador saber 
que las autoridades responsables de la política científica en España son 
conocedoras de la situación y que, al menos, hay previstas medidas en­
caminadas a la reforma en profundidad del sistema. Esperemos que por 
fin esto se convierta en una realidad para el bien de todos.

F. J. Alvarez Guis asóla



Bol. Soc. Cast. Ast. Leon, de Pediatría, XXVI, 339, 1985

PEDRIATRIA EXTRAHOSPITALARIA

Predicción y prevención de las enfermedades atópicas durante la 
infancia

A. Villar Villanueva y R. AndiOn Dapena

Introducción

La incidencia de enfermedades atópicas en la infancia como son 
asma bronquial, rinoconjuntivitis alérgica, dermatitis atópica y alergia 
alimentaria, se estima cercana al 15 % (1), existiendo además un incre­
mento aparente de ésta en los países industrializados durante los últi­
mos años (2). Estos hechos han motivado el desarrollo de numerosos 
programas encaminados a la predicción y prevención de las distintas en­
tidades alérgicas (1, 3-8), para tratar de identificar precozmente a los 
sujetos susceptibles y actuar sobre ellos antes de que exista evidencia clí­
nica de la enfermedad (2, 9, 10).

Aspectos predictivos

La predicción de las enfermedades alérgicas puede llevarse a cabo 
utilizando la misma metodología empleada habitualmente para estable­
cer su diagnóstico (2, 10) (Fig. 1).

Historia familiar atópica. La probabilidad que tiene un niño de 
padecer una enfermedad atópica, si sus dos progenitores son alérgicos, 
es cercana al 80 %; si sólo uno de ellos lo es, el riesgo desciende al 50- 
60 % (2-12); si lo es un hermano, el 30 %, frente a un 10 % cuando 
no se recogen antecedentes familiares (13).

* Patrocinado por el Laboratorio Ordesa.
Departamento de Pediatría. Sección de Alergia. Hospital Clínico Universitario de 

Valladolid.
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La historia familiar también influye en la edad de comienzo de la 
sintomatología atópica, que será más precoz cuando los padres y/o her­
manos sean atópicos (14).

Fig. 1. Esquema del 
puzzle diagnóstico y pre­
dictive de las enfermeda­
des atópicas. Tomado de

Kjellman (2)

Personal

Prueb.

Trov

Historia personal atópica. A veces durante la infancia es difícil su 
valoración correcta, debido a que la mayoría de los síntomas o signos 
que se presentan en las enfermedades atópicas se pueden hallar en pro­
cesos no alérgicos.

Los episodios de bronquitis disneizante recurrentes son especialmen­
te frecuentes durante la infancia. El riesgo de que estos niños de­
sarrollen asma bronquial está ligado a una historia familiar atópica o a 
su coexistencia con otras manifestaciones alérgicas, especialmente con la 
dermatitis atópica (2, 15).

Otra enfermedad frecuente durante la infancia es el croup laríngeo, 
que cuando se presenta de forma recurrente se correlaciona con el ulte­
rior desarrollo de enfermedades atópicas (16).

Durante los últimos años se viene considerando que los cólicos del 
primer trimestre tienen a menudo una relación etiológica con determi­
nados alimentos, y en especial con una alergia a la leche de vaca (17, 
18). En los lactantes alimentados al pecho también hay que considerar 
esta posibilidad, habiéndose demostrado la existencia de fracciones pro­
teicas de leche de vaca en muestras de leche materna cuyos lactantes 
padecían cólicos del primer trimestre (18, 19). La supresión de proteínas 
vacunas en la alimentación de los niños con cólicos del primer tri­
mestre, o de la dieta de sus madres para los Jactados al pecho, produce 
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sólo en algunos de ellos efectos beneficiosos; precisamente en aquéllos 
que analizando su historia familiar y personal se recogen antecedentes 
de atopia (19).

Hallazgos en la exploración física. La hiperqueratosis folicular, las 
arrugas cutáneas en los párpados inferiores, las ojeras y el dermografis- 
mo blanco, son rasgos atópicos que pueden sernos útiles para orientar 
un diagnóstico, pero que carecen de valor predictivo porque nunca se 
ponen de manifiesto en la fase presintomática de las enfermedades ató­
picas (2, 17).

Eosinofilia en sangre periférica. El hallazgo de una eosinofília en 
sangre periférica (más de 400 eosinófilos / mm3 ) es frecuente en las en­
fermedades alérgicas, tanto en los estadios preclínicos como en las fases 
sintomáticas de las mismas (20). Sin embargo no posee mucho valor 
predictivo, debido a que el nivel de eosinófilos en sangre se ve influen­
ciado por diversos factores distintos de la sensibilización atópica: parasi­
tosis, infecciones virales, farmacoterapia (2, 21).

Inmunoglobulina E (Ig E) sérica total. La mayoría de las reaginas 
séricas pertenecen a esta clase de inmunoglobulina (22). La Ig E se ha 
podido hallar a partir de la undécima semana de gestación en hígado y 
pulmón fetales, siendo la Ig E materna incapaz de atravesar la barrera 
placentaria (2, 6, 23, 24). Los valores de Ig E tienden a incrementarse 
hasta llegar a la edad adulta, y en la actualidad están perfectamente 
standarizados en la edad pediátrica para cada grupo de edad (25). En 
ausencia de parasitosis su elevación sérica es un fiel indicador de enfer­
medad atópica (22). Tiene importancia no sólo como parámetro diag­
nóstico sino también predictivo.

Los lactantes que presentan dermatitis atópica y/o bronquitis disnei- 
zantes junto a cifras séricas de Ig E elevadas desarrollarán con más fre­
cuencia asma bronquial u otras enfermedades atópicas, cuando se les 
compara con niños con similar clínica y cifras normales de Ig E (2, 6, 
10, 17, 22, 23).

La determinación de Ig E en sangre de cordón umbilical se ha de­
mostrado como un parámetro predictivo útil del desarrollo posterior de 
atopia (3, 4, 6, 17, 23). Kjellman determinó en 1651 recién nacidos, es­
cogidos aleatoriamente, la concentración de Ig E en sangre de cordón. 
El 70 % de los neonatos cuya Ig E fue superior a 0,9 Ku/L, desarrolla­
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ron enfermedad atópica antes de los 18 meses de edad (4), y ascendió al 
80 % a los 7 años (3). En estudios semejantes, otros autores (6, 8) en­
cuentran resultados concordantes.

Actualmente se considera que la determinación de Ig E sérica en 
sangre de cordón junto a los datos de la historia familiar son los pará­
metros más fiables para realizar el despistaje predictivo de las enferme­
dades atópicas durante la infancia (3, 4, 8, 17, 19, 23). Su utilización 
conjunta (Fig. 2) permite conocer los recién nacidos de alto riesgo y 
efectuar sobre ellos medidas preventivas.

PREDICCION PREVENCION

Ha FAMILIAR

7 4 PUNTOS

IgE alto

RN ALTO RIESGO ATOPICO

F 2 PUNTOS

2-3 PUNTOS

Ig E normal

RN BAJO RIESGO ATOPICO

Fig, 2. Esquema para determinar los recién nacidos (RN) con alto riesgo atópico. Adaptado de Kjell- 
man (23). Por cada familiar en primer grado atópico (Padre, madre, hermanos) se otorgan 2 puntos, y 

1 cuando la enfermedad atópica es dudosa. La determinación de Ig E es en sangre de cordón

Ig E específica frente a determinados alérgenos. La técnica denomi­
nada RAST (Radio allergosorbent test) nos permite la determinación de ba­
jas concentraciones séricas de anticuerpos reagínicos contra determinados 
antígenos (neumoalérgenos domésticos, pólenes, proteínas vacunas, cerea­
les...) (5). Estas reaginas específicas circulantes nos indican que ha tenido 
lugar una sensibilización contra ese antígeno en concreto, y clínicamente se 
valorará como la existencia actual, pasada o futura de enfermedad atópica 
por sensibilización al alérgeno problema (2). Posee un gran valor diagnós­
tico y evolutivo, pero como parámetro predictivo no muestra ninguna ven­
taja adicional en relación con la determinación de Ig E sérica total (2, 5).
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Cuando realizamos pruebas cutáneas (Prick) inoculamos intradérmi- 
camente un alérgeno determinado, que en caso de sensibilización pre­
via, reacciona a nivel cutáneo con su Ig E específica produciéndose un 
habón y un eritema. Aunque un escaso porcentaje de sujetos pueden 
tener pruebas cutáneas positivas en los estadios presintomáticos de la 
enfermedad atópica (12), esta técnica posee también menor valor pre- 
dictivo que la Ig E sérica total (2, 26).

Pruebas de provocación. Poseen interés diagnóstico en situaciones 
especiales, pero carecen completamente de valor predictivo (2).

Aspectos preventivos

Revisados los parámetros prédictives y delimitados los sujetos de alto 
riesgo, trataremos a continuación los aspectos preventivos de las enfer­
medades atópicas que se fundamentan en la actuación sobre distintos 
factores que modifican la respuesta inmunológica de los individuos.

Pactares genéticos. Como hemos visto anteriormente existe un ma­
yor riesgo de desarrollar una enfermedad atópica cuando existen antece­
dentes familiares alérgicos. La forma de transmisión genética es multifac­
torial (10). Algunos autores (2, 9, 10, 17) preconizan el consejo genético 
en aquellas familias con una fuerte carga atópica.

Factores prenatales. La farmacoterapia con progesterona durante el 
embarazo incrementa los niveles de Ig E en sangre de cordón, sin em­
bargo este hallazgo no se correlaciona con una mayor incidencia de en­
fermedades atópicas en edades posteriores (8, 22). Se pensó que la pre- 
maturidad y la desnutrición intrauterina, por su inmadurez inmunitaria, 
favorecerían la sensibilización y posterior desarrollo de enfermedad ató­
pica. No se ha demostrado en estas situaciones cifras elevadas de Ig E en 
sangre de cordón, ni mayor frecuencia de enfermedades atópicas durante 
la infancia (9, 17).

En algunos neonatos de alto riesgo atópico, se ha demostrado la exis­
tencia de Ig E específica frente a fracciones proteicas de leche de vaca en 
sangre de cordón, lo que vendría a demostrar la posibilidad de sensibiliza­
ción intraútero por antígenos alimentarios maternos (17). En virtud de es­
tos hallazgos se ha propuesto efectuar una dieta exenta de proteínas vacu­
nas en las embarazadas con fuertes antecedentes familiares de atopía (21).
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Mes de nacimiento. En estudios retrospectivos realizados en diferen­
tes países, se demuestra que un número significativo de pacientes políni­
cos nacen durante los meses de máxima polinización (27, 28). En nuestro 
país el mayor número de nacimientos, al analizar historias de enfermos 
polínicos, tiene lugar en los meses de marzo a junio, con pico máximo en 
abril (27), que coincide con la más alta concentración de polen de gramí­
neas, responsable de la mayoría de las polinosis en nuestro medio (29). 
Otros autores (30), han demostrado un mayor número de nacimientos 
durante los meses de mayo y octubre en los pacientes con sensibilización 
a neumoalérgenos domésticos del tipo dermatofagoides.

Estos hallazgos se explicarían por una exposición temprana (0-3 me­
ses) a determinados neumoalérgenos, precisamente cuando el sistema 
inmunitario del niño presentaría mayor facilidad para sensibilizarse, 
unido a una predisposición familiar e individual (2).

Se preconiza como medida preventiva, la información a las familias 
de alto riesgo atópico para que ellas libremente, y si así lo desean, pue­
dan programar los nacimientos de sus hijos fuera de los meses proble­
máticos (2, 9, 17, 30).

Factores ambientales. No se ha demostrado que fumar durante el 
embarazo aumente el riesgo de padecer enfermedad atópica en el niño 
(17). La inhalación pasiva y continuada de humo de tabaco durante la 
primera infancia adelanta el comienzo de la enfermedad en los niños 
con alto riesgo alérgico, siendo significativamente más precoz cuando 
sus progenitores fuman (2).

Cuando existe alto riesgo atópico la exposición precoz a los neumo- 
alérgenos domésticos y ambientales más habituales acelera el inicio de la 
enfermedad (9, 10, 17, 31).

La desalergenización del domicilio suprimiendo la lana, moquetas, 
alfombras, plumas, polvo doméstico y ácaros (9, 10, 17, 32), un am­
biente libre de humo de tabaco (2), la evitación del contacto con ani­
males domésticos y disminuir la exposición directa al polen en las épo­
cas de máxima concentración ambiental evitando las salidas al campo 
(2, 9, 17); son medidas preventivas que han de llevarse a cabo desde el 
nacimiento en los niños con alto riesgo atópico (9, 10, 32).

Infecciones durante el primer año de vida. Las infecciones respira­
torias, virales y bacterianas durante esta edad favorecen la aparición de 
manifestaciones alérgicas (15), produciendo en los sujetos predispuestos 
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una fragilidad de la mucosa bronquial, que facilita la penetración de 
alérgenos (9). Las medidas preventivas consistirán en evitar el riesgo 
de infección disminuyendo la vida en colectividad (17), el tratamien­
to de todas las infecciones respiratorias durante esta edad (9), y la 
prolongación durante el mayor tiempo posible de la lactancia natural 
que confiere protección contra determinados virus (Sincitial respirato­
rio, citomegalovirus, rinovirus...) con trofismo por el aparato respi­
ratorio (2).

A nivel intestinal ciertas endotoxinas bacterianas, fundamentalmente 
de E. Coli, tendrían la capacidad de dañar la mucosa favoreciendo la pe­
netración de alérgenos. La lactancia natural protege contra las infec­
ciones gastrointestinales en general, y contra la colonización por E. Coli 
en particular, constituyendo la medida preventiva más adecuada en este 
sentido (2, 10, 33, 34).

Papel de la alimentación en el desarrollo de enfermedades atôpicas. 
En el año 1959 Glaser ya observó la existencia de una menor incidencia 
de enfermedades atópicas en los niños alimentados al pecho, y reco­
mendaba su mantenimiento durante el mayor tiempo posible (33).

Más recientemente U. M. Saarinen (7) y H. S. Kaufman (31) reali­
zaban dos estudios similares por separado, en los que comparaban dos 
series de niños con antecedentes familiares de atopia unos Jactados al 
pecho, y los otros alimentados con fórmulas lácteas convencionales; de­
mostrando una mayor precocidad e incidencia en el desarrollo de enfer­
medad atópica, y unos niveles de Ig E sérica total más elevados durante 
los tres primeros años de vida en los niños sometidos a lactancia artifi­
cial, cuando se les comparaba con los lactados al pecho exclusivamente 
durante un tiempo no inferior a los 2 meses (31), siendo menor aún la 
incidencia de atopia cuando se prolongaba hasta el 6.° mes (7).

El efecto protector fundamental de la leche materna, tiene lugar 
mediante el recubrimiento de la mucosa intestinal del lactante con Ig A 
materna, que bloquearía la penetración al torrente sanguíneo de macro- 
moléculas con capacidad antigénica (7, 17).

Los niños con alto riesgo atópico deberán ser alimentados al pecho 
durante al menos 6 meses o más tiempo si fuera posible (2, 6, 7, 21, 
34). Cuando la lactancia materna no sea posible se recomienda su ali­
mentación de forma sistemática con hidrolizados de caseína (2), no pre­
conizándose en la actualidad la utilización de fórmulas derivadas de la 
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soja debido a la facilidad con que estos ñiños desarrollan sensibilización 
a sus componentes proteicos (2, 21).

Se ha de tener en cuenta la posibilidad de que estos niños aun Jac­
tados al pecho, especialmente aquellos cuyas madres sean atópicas (17), 
puedan desarrollar alergia a la leche de vaca o a otros alimentos (hue­
vos, cereales, cacao, cítricos...) que ingeridos por la madre alcancen su 
glándula mamaria (18, 26, 35). En estos casos se propone la eliminación 
de los alimentos problemáticos de la dieta materna (2, 9, 18, 21, 35), 
demostrándose esta medida más eficaz que la administración de cromo- 
glicato disódico al lactante para evitar su sensibilización (21).

La introducción temprana de la alimentación complementaria incre­
menta la incidencia y precocidad de las enfermedades alérgicas en los 
lactantes de alto riesgo (2). Se recomienda no iniciar su alimentación 
complementaria antes de los 4-6 meses de edad, realizar la introducción 
siempre con pequeñas cantidades del nuevo alimento, y espaciar dos 
nutrientes diferentes por el plazo mínimo de una semana (30, 36). 
Además, los alérgenos alimentarios más potentes como son la leche de 
vaca y sus derivados, pescado, cítricos, huevo, cacao, tomate, frutos se­
cos, miel, y todos los alimentos con conservantes y colorantes deben ser 
totalmente excluidos de la dieta de estos niños durante el primer año 
de vida (7, 34).

Empleo de fármacos potencialmente sensibilizantes. En los niños 
con alto riesgo atópico, es recomendable no utilizar medicamen­
tos con especial capacidad sensibilizante: Antibióticos betalactámi- 
cos, sulfamidas y penicilinas tanto por vía general como en administra­
ción tópica, antihistamínicos de aplicación tópica y anestésicos locales 
(9, 10).

Como normas generales sirven las mismas utilizadas en los sujetos 
que han desarrollado ya alergia medicamentosa: 1) Administración de 
medicamentos potencialmente sensibilizantes sólo cuando sea estricta­
mente necesario. 2) Utilización preferente de la vía oral (Reacciones 
alérgicas menos frecuentes y severas). 3) Empleo de medicamentos de 
composición simple o única que permitan la fácil identificación del alér­
geno tras una eventual reacción adversa (37).
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REVISION

Situación inmunitaria del recién nacido humano
I. INMUNIDAD INESPECIFICA. INMUNIDAD HUMORAL ESPECIFICA

A. Romo, F. Lorente, J. A. González Mateos, V. Salazar

Resumen: Los autores revisan la bibliografía referente a la función del sistema in- 
munitario específico e inespecífico en el recién nacido humano. En esta primera 
parte estudian la inmunidad inespecífica y los componentes humorales de la 
específica. Tanto aquélla como ésta son cuantitativa o cualitativamente deficien­
tes en esta edad y esta situación debe tenerse en cuenta al considerar la elevada 
incidencia de las infecciones en las primeras semanas de la vida. PALABRAS CLAVE: 
Neonato. Inmunidad inespecífica. Inmunidad humoral específica.

IMMUNE CONDITIONS OF THE HUMAN NEWBORN. I. NON-SPECIFIC 
IMMUNITY. HUMORAL ESPECIFIC IMMUNITY (Summary): Authors review 
present knowledge on the function of the specific and non-specific branches of 
the immune system in human newborn. In this first part they study the non­
specific immunity and the humoral components of the specific immune system. 
They are quantitative or qualitatively deficients at this age and these deficiencies 
must be accounted for the increased incidence of infections in the first weeks of 
life. Key words: Neonate. Non-specific immunity. Humoral specific immu­
nity.

Desde el momento en que el recién nacido abandona el ambiente 
uterino se ve expuesto a numerosos antígenos extraños. Comoquiera 
que su sistema inmunológico no es completamente competente las in­
fecciones constituyen una de las causas más importantes de morbimorta- 
lidad perinatal. Esta minusvalía funcional del sistema inmune ha sido 
objeto de. atención preferente para numerosos grupos de investigadores, 
habiéndose observado deficiencias tanto en la inmunidad inespecífica 
como en la específica (1, 2).

Sección de inmunología y Alergia. Departamento de Pediatría. Hospital Clínico Universitario. 
Salamanca.
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En las líneas que siguen pasaremos revista a los conocimientos de 
que se dispone en el momento actual acerca de la situación del sistema 
inmune en el período neonatal del ser humano.

1. Inmunidad inespecífica (Tabla 1/1)

Tabla 1/1. INMUNIDAD INESPECIFICA NEONATAL (I)

Inmunidad inespecífica humoral (sistema de complemento)

• Nivel sérico
• Función

Poder opsónico
Poder quimiotáctico

Deficiente

Deficiente
Deficiente

Inmunidad inespecífica celular

Fagocitos polimorfonucleares
Adherencia
Receptores de superficie 
Movilidad espontánea

Movilidad quimiotáctica
Movilidad quimioquinética
Metabolismo

Consumo de oxígeno en reposo 
Producción superóxido 
Formación hidroxilo
Quemiluminiscencia 
Reducción NBT

Normal
Normales
Result, discordantes (Normal o 

deficiente)
Deficiente (Q. verdadera normal)
Deficiente

Aumentado
Normal
Deficiente
Deficiente
Result, discordantes (Normal o 

deficiente)
Fagocitosis

Condiciones óptimas
Situación emergencia

Actividad bactericida
Condiciones óptimas
Situación emergencia

Actividad candidicida

Normal
Deficiente

Normal
Deficiente
Deficiente

I.l. Inmunidad humoral inespecífica

El sistema del complemento sérico presenta en el recién nacido hu­
mano una deficiencia cuantativa y cualitativa. El nivel medio de la acti­
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vidad hemolítica total y las concentraciones de los diferentes componen­
tes son aproximadamente la mitad de las observadas en sus madres res­
pectivas, a excepción de la del C9, que es del 10-20 % de la del suero 
materno (1, 2). Como las mujeres gestantes tienen un complemento 
elevado, la comparación con adultos normales muestra que la mitad de 
los recién nacidos tienen un nivel situado entre el 60 y 90 % del obser­
vado en aquéllos (2, 3).

a) Poder opsónico del suero. Hace más de ochenta años se acuñó el 
término «opsoninas» para designar a las sustancias que facilitaban la in­
gestión de las partículas extrañas, siendo las más importantes las inmu- 
noglobulinas, termostables, y el sistema de complemento, termolábil. 
La actividad opsónica del suero de cordón umbilical está disminuida, 
como resulta lógico dada su dependencia de factores cuya concentración 
está disminuida en el recién nacido (1-4).

b) Poder quimiotáctico del suero. El suero del recién nacido huma­
no presenta una disminución de factores quimiotácticos generados es­
pontáneamente o derivados de la activación del complemento, tanto 
por la vía clásica como por la vía alternativa (1-3, 5, 6).

1.2. Inmunidad celular inespecífica

A) Sistema fagocitario polimorfonuclear: Adherencia. La adheren­
cia del polimorfonuclear neutrófilo (PMN) a diferentes substratos es com­
parable en el recién nacido humano y en el adulto según ciertos autores 
(2, 5, 7), mientras otros la encuentran disminuida (8).

Movilidad espontánea. La movilidad espontánea de los PMN del neo­
nato ha ofrecido resultados contradictorios, y mientras algunos investiga­
dores han encontrado resultados normales (9), otros la han encontrado 
significativamente disminuida (2, 5, 10).

Movilidad quimiotáctica. Se ha demostrado que los PMN de recién 
nacido tienen una deficiencia marcada en su quimiotactismo, tanto si se 
estudia con cámaras de BOYDEN como con placas de agarosa (2, 9-11). 
Se ha comprobado que son capaces de orientarse adecuadamente en res­
puesta a un gradiente de factores quimiotácticos, siendo su movilidad 
deficiente a causa de una disminución en su velocidad de locomoción 
(10), es decir, la quimiotaxis verdadera es normal mientras son deficien­
tes la movilidad espontánea y la quimioquinesis (10, 12).
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No se ha encontrado ningún inhibidor o inactivador de la quimiotaxis 
en el suero de los recién nacidos (2, 10). Se ha pretendido explicar, al 
menos parcialmente, esta disminución de la movilidad por la presencia 
proporcionalmente mayor de formas celulares inmaduras (5), sin embar­
go, otros autores encuentran una mayoría considerable de formas mor­
fológicamente maduras (2). Una anomalía del sistema de microtúbulos 
queda descartada, dada la normalidad de la adherencia y de la quimiota­
xis verdadera (10, 13). Tampoco es probable una alteración del sistema 
de microfilamentos porque una interacción normal actina miosina es ne­
cesaria para la fagocitosis y como veremos seguidamente, esta función es 
normal en el recién nacido cuando el PMN de encuentra en condiciones 
ambientales adecuadas (10). El estudio de la quimiotaxis mediante filtros 
con poros de un diámetro menor exacerba la deficiencia mientras el 
empleo de otros con poros de mayor tamaño permite la corrección «in 
vitro» de esta anomalía (2, 10) y estudios de elastimetría han demostrado 
que los PMN del neonato son más rígidos que los de adultos normales, por 
lo que puede concluirse que la deficiencia en la movilidad del neutrófilo 
en el período neonatal probablemente se debe a una insuficiente defor- 
mabilidad de la membrana celular (1, 2, 10, 11).

Receptores de la superficie del PMN. Aunque se dispone de poca in­
formación acerca del desarrollo de receptores de membrana para el frag­
mento Fc de la IgG (Subclases IgGl e IgG3, principalmente), para IgA, 
C4b, C3b y C3d en el PMN del recién nacido, se ha descrito su presen­
cia en una proporción similar a la observada en el neutrófilo del adulto 
(1, 2, 14).

Actividad metabólica. En situación de reposo funcional, el PMN del 
neonato consume doble cantidad de oxígeno que el de su madre. Tras 
estimulación por fagocitosis, los consumos de glucosa y oxígeno aumen­
tan de forma comparable a los del sujeto adulto, siendo menor su efec­
to sobre la activación de la vía hexosa monofosfato (1, 2, 15).

Aunque la producción de anión superóxido es comparable en recién 
nacidos y adultos, la formación de radicales hidroxilo es notablemente 
inferior en el neonato y la generación de quemiluminiscencia está dis­
minuida (2, 11, 15, 16). La reducción de Nitroazul de tetrazolio (NBT) 
ha mostrado resultados contradictorios, debidos posiblemente a diferen­
cias en la metodología empleada por los diversos investigadores (1, 2).

Fagocitosis de PMN. En condiciones óptimas, los PMN del neonato 
muestran una adecuada actividad fagocitaria «in vitro» (1, 2, 11, 14) 
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mientras que a concentraciones subóptimas de suero aquélla está dismi­
nuida en comparación con el adulto (1, 11). Esta menor actividad es 
también observable «in vivo» en situaciones patológicas, como acidosis, 
diarrea, hiperbilirrubrnemia, etc. (17).

El hecho de que el PMN del neonato fagocite defectuosamente en con­
diciones séricas subóptimas podría deberse a anomalías sutiles de los re­
ceptores de membrana, no apreciables con la metodología habitualmente 
empleada, o a deficiencias en el proceso posterior de interiorización. La ob­
servación de una adherencia normal hace pensar que la causa más pro­
bable sea un defecto posterior a la fase de adherencia (14), aunque tam­
bién se ha comprobado que la ingestión es en sí normal (2). Algún autor 
ha relacionado esta deficiente actividad fagocitaria en situaciones de 
emergencia con la menor deformabilidad celular que daría lugar a una 
deficiencia sólo evidente en tales circunstancias extraordinarias (1).

Actividad bactericida. El poder bactericida del PMN en esta edad de 
la vida ha ofrecido resultados discordantes que van desde la observación 
de una disminución evidente a una absoluta normalidad. En condi­
ciones experimentales óptimas, la capacidad bactericida de los PMN del 
recién nacido es normal, excepto para C. albicans que está disminuida. 
En cambio, en situaciones de emergencia, como las mencionadas más 
arriba, o en condiciones desfavorables «in vitro», por ejemplo aumen­
tando la relación bacterias: PMN, la capacidad bactericida muestra una 
extraordinaria labilidad en esta edad, disminuyendo en mayor propor­
ción que en el adulto normal (1, 2, 11).

B) Sistema fagocitario mononuclear (Tabla 1/2): Este sistema celular 
incluye a los monocitos de sangre periférica y a los macrófagos tisulares.

Tabla 1/2. INMUNIDAD INESPECIFICA NEONATAL (II) 

Fagocitos mononucleakes
Movilidad quimiotáctica

Respuesta linfoquinas adultos 
Fagocitosis
Actividad bactericida
Presentación antígenos

Citotoxicidad
Actividad supresora

Result, discordantes (Normal 
deficiente)

Normal
Normal
Normal
Result, discordantes (Normal 

deficiente)
Normal
Deficiente

o

o
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La mayoría de los trabajos tendentes a identificar estas células mediante el 
antisuero monoclonal 0KM1 coinciden en señalar que en esta etapa de la 
vida se encuentra una mayor proporción de las mismas (18). Sin embar­
go, se calcula que sólo la mitad de estas células son realmente monocitos. 
La interpretación de la naturaleza del resto de células 0KM1 + observadas 
es heterogénea y depende en muchos casos del tipo de marcadores que se 
han estudiado simultáneamente. Así, hay quien presume que podría tra­
tarse de células citotóxico supresoras (19), mientras para otros se trataría 
de células responsables de funciones celulares accesorias y de la actividad 
citotóxica inespecífica llamada «natural killer» (NK) (20).

Los estudios orientados a conocer la situación funcional de estas célu­
las en el neonato coinciden en que la fagocitosis y actividad bactericida 
son comparables a las desarrolladas en sujetos adultos (1, 2, 21, 22). La 
actividad presentadora de antígenos ha sido descrita como normal por 
unos (23) y como deficiente por otros (24). La actividad de los monocitos 
como células efectoras de citotoxicidad celular dependiente de anticuer­
pos es superponible a la de los monocitos de adultos normales (24).

La capacidad locomotora de los monocitos de sangre de cordón, esti­
mulados con linfoquinas generadas por linfocitos de adultos, es seme­
jante a la de los monocitos de éstos (21), mientras que los linfocitos de 
sangre de cordón generan una menor respuesta quimiotáctica en los 
monocitos de neonato. Esta deficiencia se debería a una anomalía en los 
receptores de la superficie celular, que les haría responder a linfoquinas 
inhibidoras del movimiento o ser insensibles a las estimuladoras del 
mismo (21). Los estudios «in vitro» de esta función, no obstante no 
muestran resultados unánimes: para algunos la movilidad quimiotáctica 
a través de un papel de filtro y la deformabilidad de los monocitos de 
sangre de cordón son normales (25), mientras otros, estudiando la 
migración en agarosa, han hallado una deficiencia de la quimiotaxis de 
monocitos en esta etapa de la vida (9, 22).

En el período neonatal se ha observado una menor actividad supre- 
sora de origen monocitario y una disminución, consecuente con ella, de 
la producción de prostaglandina E2 por estas células (26), en relación 
con el control negativo ejercido por los linfocitos T, pues cuando se in­
cuban monocitos de sangre de cordón con linfocitos carentes de activi­
dad supresora la actividad monocitaria se incrementa y, a la inversa, la 
incubación de monocitos de adulto con linfocitos T de recién nacido 
ocasiona una pérdida significativa de efectividad supresora en aquéllos 
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(23, 26). Este proceso regulador actuante durante la última parte de la 
gestación desempeña un papel importante en las relaciones materno fe­
tales. En cambio su persistencia después del nacimiento, quizá contri­
buya a la susceptibilidad para las infecciones en el recién nacido (26).

2. Inmunidad específica

En general, se admite que existe una profunda alteración en la pro­
porción de las diferentes poblaciones celulares y un incremento de for­
mas inmaduras.

2.1. Inmunidad humoral específica (Tabla 1/3)

a) Concentración sérica de inmunoglobulinas. La concentración de 
inmunoglobulinas en la sangre del recién nacido depende tanto de la 
formación de las mismas por aquél en su etapa antenatal como de la 
transferencia de algunas a través de la placenta.

Tabla 1/3. INMUNIDAD ESPECIFICA NEONATAL (I)

Inmunidad humoral
Concentración sérica inmunoglobulinas

IgG
IgM
IgA
IgD
IgE

Respuesta de anticuerpos
Intensidad
Carácter

Linfocitos B
Número
Madurez
Respuesta mitógenos 

Proliferación 
Diferenciación
Secr. Ig

Células plasmáticas
Número
Secr. anticuerpos

Normal 
Deficiente 
Deficiente 
Deficiente 
Deficiente

Deficiente
Primario (IgM)

Normal (o elevado) 
Deficiente

Normal
Deficiente
Deficiente

Deficiente
Deficiente (IgM)
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El nivel sérico de IgM es muy reducido (alrededor de 10 mg/100 
ml.) y como esta clase de inmunoglobulina no atraviesa la placenta, está 
determinado exclusivamente por la producción endógena por el propio 
feto, en dependencia de la exposición intraútero a eventuales estímulos 
antigénicos. En el período neonatal, se incrementa con rapidez, pro­
bablemente en relación con la colonización intestinal (1, 2).

La concentración de IgG tiende a reflejar la de la madre, como 
corresponde a su origen transplacentario, y proporciona protección al 
neonato frente a aquellos microorganismos contra los cuales la madre 
tiene un título de anticuerpos suficientemente elevado. No obstante, el 
paso transplacentario de IgG no es generalizado, pues parece ser que la 
subclase IgG2 no atraviesa la placenta, y el hallazgo de las cuatro 
subclases de IgG en sangre de cordón quizás sea resultado de la mínima 
producción de IgG de origen fetal. Con frecuencia la concentración de 
IgG en el recién nacido es superior a la de su madre, como resultado de 
una participación activa de la placenta en el tránsito de tal inmunoglo­
bulina, así como por efecto de la presión, que fuerza el paso de IgG en 
cantidades adicionales, pues se ha observado una mayor concentración 
de IgG en neonatos procedentes de partos por vía vaginal que en los 
nacidos por vía abdominal (1, 2, 27, 28).

La IgA no atraviesa la placenta y su nivel sérico en recién nacidos 
(en general, inferior a 5 mg/100 mi.) sólo es detectable con técnicas 
muy sensibles. A pesar de la ausencia de IgA secretora en el recién naci­
do, se ha encontrado su componente secretor libre en orina y saliva (1).

La IgD se encuentra en una mínima cantidad a pesar de que su 
síntesis comienza en una etapa temprana de la vida fetal.

La concentración sérica de IgE en el recién nacido normal suele ser 
entre cuatro y cincuenta veces inferior a la de su madre respectiva. Una 
concentración elevada de la misma suele relacionarse con una mayor inci­
dencia de enfermedades de naturaleza atópica en la primera infancia (1).

. b) Respuesta de anticuerpos. La formación de anticuerpos en el re­
cién nacido es, en general, menos intensa que en los sujetos de mayor 
edad, y tiene un carácter fundamentalmente primario, con un período 
de latencia prolongado y vehiculada por anticuerpos de la clase IgM (2, 
29, 30). Esta limitación en la respuesta se debería a una incapacidad pa­
ra madurar de los linfocitos precursores de las células secretoras de in- 
munoglobulinas, a alteraciones en el procesamiento de los antígenos por 
parte de los monocitos y /o a anomalías en la regulación inmune por 
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parte de los linfocitos T (1, 31). Se ha comprobado «in vitro» que un 
pequeño número de linfocitos B de sangre de cordón, en presencia del 
virus de Epstein Barr (EBV), da lugar a células que contienen IgGl e 
IgG3 intracitoplasmática, aunque ello no se traduce en una secreción 
apreciable de las mismas.

Los anticuerpos maternos de la clase IgG confieren protección al re­
cién nacido en función de la presencia de un título suficientemente ele­
vado de los mismos. En cambio, sólo aquellas madres que han sido in­
fectadas o inmunizadas recientemente con microorganismos frente a los 
que generalmente presentan un título bajo de anticuerpos (varicela, tos- 
ferina, tétanos, difteria...), proporcionan una protección suficiente a sus 
hijos. Los anticuerpos contra los microorganismos Gram negativos, como 
E. coli o Salmonella, son principalmente de la clase IgM y no atraviesan 
la placenta (1).

La respuesta de anticuerpos de la clase IgA sigue un curso indepen­
diente. Su elevación puede ser precoz, como en algunos niños infecta­
dos o transfundidos intraútero. En otros casos, va a depender de la na­
turaleza del antígeno, que, frecuentemente, no tiene un carácter infec­
cioso. Se forman anticuerpos IgA específicamente contra los antígenos 
del virus de la poliomielitis, Escherichia, Brucella, y las toxinas tetánica 
y diftérica.

c) Guantificación linfocitos B. A pesar de la deficiente función del 
sistema de la inmunidad humoral específica en el recién nacido huma­
no, no se ha encontrado un menor número de linfocitos B en el mismo, 
debiéndose aquélla a una inmadurez intrínseca de estas células y a una 
regulación anormal de su funcionalismo.

Inmunoglobulinas de superficie de membrana (Smlg). Como antici­
pamos en las líneas que preceden, los linfocitos con Smlg han sido 
hallados al nacer en un número comparable (29, 32-34) o superior (2, 
35-37) al encontrado en adultos, en función de la metodología emplea­
da para su determinación.

Se ha comprobado que tienen una elevada proporción de linfocitos 
SmlgM + SmlgD, un porcentaje similar al de los adultos de linfocitos 
portadores solamente de SmlgM, un número significativamente inferior 
de linfocitos SmlgD + , y sólo escasas células expresan SmlgG o SmlgA, 
en su mayoría simultáneamente con IgM e IgD (2, 33, 35).

Receptores para el complemento (CR). La aplicación de este método 
para estudiar el número de linfocitos B durante la época neonatal, em­
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picando eritrocitos de carnero como partícula unida al complemento 
(rosetas EAC), ha proporcionado resultados ampliamente heterogéneos, 
habiéndose observado un aumento (37), un número comparable (2, 33) 
o una disminución (32) respecto a la población adulta. Utilizando Sal­
monella typhi marcada con fluoresceína, GARCÍA RODRÍGUEZ (35) ha 
hallado un número superponible de linfocitos con receptor para C3b en 
sangre de cordón y sujetos adultos.

Antígenos de superficie. Los estudios llevados a cabo en recién naci­
dos acerca de la expresión del antígeno DR (relacionado con la región D 
del complejo mayor de histocompatibilidad) en las células mononuclea- 
das de sangre periférica han coincidido en señalar un aumento de la 
misma en esta edad (18, 38) aunque sin inferir de ello obligatoriamente 
un mayor número de linfocitos B respecto a los adultos pues ha podido 
comprobarse que también una porción de los linfocitos «nulos», los lin­
focitos T activados (y se discute si también los que están en situación de 
reposo), células de la serie macrófago monocitaria, precursores de la se­
rie granulocítica (hasta el estadio de promielocito), de la serie eritroide 
y células endoteliales de la vena umbilical, entre otras, expresan en su 
superficie estos antígenos (39).

d) Respuesta a mitógenos. En recién nacidos se observa una mar­
cada discrepancia entre la síntesis de DNA y la secreción de inmunoglo- 
bulinas en respuesta a fitolaca americana (pokeweed mitogen, PWM): 
mientras ésta es nula en la mayoría de los casos, la incorporación de ti- 
midina, que traduce la síntesis de DNA, suele ser comparable a neona­
tos y adultos normales (40). Esta ausencia de diferenciación de las célu­
las B ha sido interpretada por algunos como resultado de un incremento 
de actividad supresora de los linfocitos T, espontáneamente o en res­
puesta a PWM (31, 41), y por otros como secundaria a una inmadurez 
de la función auxiliadora de las células T en esta edad de la vida (29).

Se ha comprobado que la generación de células plasmáticas es aún 
pobre, y ampliamente restringida a células productoras de IgM sustitu­
yendo los linfocitos T del neonato por otros de origen adulto lo que pa­
rece implicar también una inmadurez de las células B como causa de su 
deficiente respuesta (29, 31, 42, 43).

El empleo de virus de Epstein-Barr, que estimulan directamente a 
los linfocitos B (29, 31), y de otros mitógenos, como la proteína A del 
Estafilococo, o el lipopolisacárido de E. coli han mostrado resultados se­
mejantes (40).
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e) Capacidad de diferenciación en células plasmáticas. Los men­
cionados hallazgos «in vitro» se corresponden con la situación que se 
observa «in vivo». El recién nacido tiene un escaso número de células 
plasmáticas y su capacidad de respuesta tras una estimulación antigéni- 
ca está disminuida y cualitativamente modificada, limitándose casi a 
originar células productoras de IgM (2, 30, 31, 41).

(Bibliografía al final de la segunda parte de este artículo)
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Peritonitis post-apendicitis en pediatría. Revisión de 34 casos
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y F. F. de las Heras

Resumen: Se revisan de forma retrospectiva 34 niños con peritonitis, observándo­
se diferencias significativas entre niños ^2 años y superiores a esta edad en rela­
ción a los días previos de diagnóstico (P < 0,001), cifra de leucocitos (P < 
0,005), tanto por ciento de neutrófilos (P < 0,001), infecciones de la pared (P 
< 0,025) y días de estancia (P < 0,001). En niños con shock, la cifra de leucoci­
tos fue significativamente menor (P < 0,02). La asociación de aerobios y anaero­
bios estuvo presente en el 79 >1 % de los casos y dentro de ella más frecuente fue 
E. Coli y B. Fragilis. La cefoxitina sola o asociada a gentamicina se mostró como 
la pauta antibacteriana más eficaz. PALABRAS CLAVE: PERITONITIS APENDICULAR. 
Aerobios. Anaerobios. Cefoxitina.

APPENDICULAR PERITONITIS IN CHILDREN. A RETROSPECTIVE REVIEW 
OF 34 CASES (Summary): 34 cases of appendicular peritonitis in children are 
reviewed. We observed significant differences between children up to two years 
old and the others with respect to days before diagnostic (P < 0,001), leukocytes 
count (P < 0,005), percent of neutrophils (P < 0,001), wound infections (P < 
0,025) and length of hospital stay (P < 0,001). The leukocytes count was 
smoller in children with shock (P < 0,002). The association of aerobes and anae­
robes is the most frecuent (79,1 % of the cases); in these cases the most common 
association was E. Coli and B. Fragilis. The most effective antibacterial treatment 
appears to be cefoxitin alone or in combination with gentamicin. Keywords: Ap­
pendicular peritonitis. Aerobes. Anaerobes. Cefoxitin.

Introducción

La peritonitis post-apendicitis es frecuente en la práctica pediátrica 
en todas las estadísticas, variando según la edad de los pacientes y los

Servicio de Pediatría (Dr. F. F. de las Heras). Hospital "Del Rio Hortega». 
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distintos a.a. entre un 23,3 % y un 100 % (4, 6, 7, 12, 16, 17, 19, 
20). En general, su incidencia es tanto mayor cuanto menor es la edad 
del paciente, de modo que por debajo de los dos años es superior al 
90 % (4, 16, 20). Este hecho se justifica por la mayor dificultad diag­
nóstica a esta edad.

Una vez instaurada la peritonitis, las complicaciones ya intra- 
abdominales, ya infecciones de pared, son frecuentes (1, 3-7, 11, 14, 
16-20) y en ocasiones graves, poniendo en peligro la vida del paciente 
por shock séptico (4, 12, 18).

La mayor difusión de las técnicas bacteriológicas al permitir el estudio 
del contenido peritoneal obtenido en el momento de la intervención qui­
rúrgica, unido a la aparición de nuevos fármacos antimicrobianos, ha per­
mitido disminuir considerablemente el número de estas complicaciones 
(3, 4, 6, 12, 14, 15, 17, 19), aunque el pronóstico «quod vitam» perma­
nece estabilizado desde el uso de antibióticos (6, 19).

Su tratamiento tiene aún hoy día puntos discordantes, tanto en el 
aspecto puramente quirúrgico (utilización de drenajes, lavados 
peritoneales, cierre diferido de la incisión, etc.), como en cuanto a la te­
rapéutica anti-infecciosa. En general, hay acuerdo en la utilización de 
antibióticos por vía parenteral (1, 3-7, 10, 12-16, 18-20), aunque algu­
nos a.a. se oponen a su uso sistemático (2, 11, 17). Menos acuerdo exis­
te en la elección del antibacteriano, aunque en definitiva el objetivo sea 
común, abarcar la flora aerobia y anaerobia, asociación que es la causan­
te de la mayor parte de las infecciones peritoneales post-apendicitis 
(1-7, 10-20).

En esta revisión nos propusimos analizar los aspectos clínicos y sobre 
todo evolutivos de dos grupos de pacientes, uno anterior al año 1980 
cuyo tratamiento antibacteriano había sido dirigido especialmente a la 
flora aerobia y otro posterior a esta fecha cuya terapéutica pretendía 
abarcar tanto la flora aerobia como anaerobia.

Material y métodos

Se revisan de forma retrospectiva 34 niños con peritonitis, ingresados 
en una Unidad de Cuidados Intermedios donde estuvieron ios primeros 
días, para vigilancia de constantes vitales, balances, reposiciones y flui- 
doterapia.
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El tiempo de observación fue desde el año 1977 a 1982, ambos in­
clusive; este número de pacientes no representa el total de peritonitis 
habidas en el Servicio, ya que otros niños no necesitados de vigilancia 
especial, ingresaron en otras Unidades.

Para este estudio se consideró como peritonitis post-apendicitis a to­
dos los pacientes que presentaban apéndice perforada y/o gangrenosa 
con contenido purulento en cavidad peritoneal.

La pauta de revisión fue la siguiente: Fecha de ingreso, fecha de al­
ta, procedencia, edad, sexo, antecedentes, enfermedad actual, días de 
sintomatología previos, exploración física (peso, talla, frecuencia cardía­
ca, frecuencia respiratoria, tensión arterial, temperatura diferencial, da­
tos de exploración física general y abdominal en particular), analítica 
(recuento y fórmula leucocitaria, ionograma, equilibrio ácido base, ure­
mia, índice de Na, índice ureico y excreción fraccionada de Na-urea), 
bacteriología y antibiograma de contenido peritoneal y hemocultivo, 
tratamiento seguido y evolución (días de fiebre, días de comienzo de 
realimentación oral, complicaciones infecciosas de la pared, otras com­
plicaciones y días de estancia en el Servicio).

Se realizó recuento y fórmula leucocitaria, ionograma y equilibio áci­
do base en todos los pacientes, uremia en 21 de 34, índice de Na en 22 
de 34, índice ureico en 15 de 34, excreción fraccionada de Na-urea en 
15 de 34 y bacteriología de contenido peritoneal tomado en el momen­
to de la intervención en 26 de 34 pacientes y hemocultivo en 17 de los 
34 niños estudiados.

La edad de los pacientes estuvo comprendida entre 1 año 5 meses y 
9 años, con media de 4,9 ± 2,3 años, 6 pacientes tenían una edad igual 
o inferior a 2 años; 17 fueron varones y 17 hembras. Todos los pacien­
tes fueron intervenidos en nuestro Hospital, excepto uno que había sido 
operado 12 días antes de apendicitis perforada en otro Centro Hospi­
talario.

En relación con el tratamiento, los enfermos se dividieron en dos gru­
pos (Tabla I): Grupo I. Compuesto por 10 niños ingresados antes del año 
1980 y en los que se utilizó terapéutica dirigida preferentemente a la flora 
aerobia, empleando asociación de gentamicina y penicilina o ampicilina a 
las dosis habituales, con una duración media de 8,87 ± 2,1 días.

Grupo II. En el que se incluyeron 24 pacientes cuyo tratamiento 
anti-infeccioso tuvo en cuenta la flora aerobia y anaerobia, este grupo se 
dividió a su vez en dos subgrupos: Subgrupo 2a, compuesto por 5 pa­
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cientes y en los que se asoció gentamicina (3 mg/kg/día, con media de 
8 ± 1,12 días), y metromidazol (7,5 mg/kg/8 horas, 4,6 ± 1,15 días); 
Subgrupo 2b, compuesto por 19 pacientes en los que se utilizó cefoxiti­
na sola (100 mg/kg/día, 9,83 ± 3,03 días), en 10 de los 19 niños y aso­
ciada a gentamicina a la dosis mencionada anteriormente en 9 de los 19 
pacientes durante 6,1 ± 3,3 días.

Para los análisis estadísticos se emplearon los test de la «t» de Stu­
dent para pequeñas muestras y Chi-Cuadrado con corrección de YATES 
para ajustar más los datos, debido al escaso número de elementos que 
presentaban algunas casillas en la tabla de contingencias.

Tabla I. DISTRIBUCION DE LOS PACIENTES SEGUN EL TIPO DE TRATAMIENTO

GRUPO 1. Terapéutica anti-infecciosa dirigida preferentemente a la flora aerobia
(anterior a 1980)

Gentamicina y penicilina o ampicilina

Grupo 2. Terapéutica anti-infecciosa abarcando la flora aerobia y anaerobia..

2a. Gentamicina y metromidazol................................................

2b. Cefoxitina sola..........................................................................
Cefoxitina y gentamicina.......................................................

10

24

5

10
9

Resultados

Con respecto a la procedencia de los pacientes, se constató que 20 
procedían del medio urbano y 14 del medio rural, siendo el índice 
urbano/rural de 1,42. Analizando la relación urbano/rural en la pobla­
ción general, se observa que el índice es de 1,98, o sea, que según es­
tos datos existe un mayor porcentaje relativo de enfermos de proceden­
cia rural.

La cifra media de días de sintomatología previos al diagnóstico fue 
de 3,5, siendo de 3,68 para los pacientes de procedencia urbana y 3,25 
para los niños procedentes del medio rural. Estos datos no mostraron 
significación estadística. Sí se observa significación estadística al compa­
rar los días previos de sintomatología en niños de edad igual o inferior a 
2 años con los de los pacientes mayores de esa edad (P < 0,001) 
(Tabla II).
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Tabla II. RELACION ENTRE DIVERSOS PARAMETROS

2 años 2 años Análisis estadístico

Días previos de evolución n = 6
X = 7,8
DS = 5,7

n = 28
X = 2,6
DS = 1,8

t = 3,8687 
Peo,001

Cifra de leucocitos n = 6
X = 9,9x 103
DS = 3,5x 103

n = 28
X=17,4x 105
DS = 5,5 x 103

t = 3,1084 
Pe 0,005

Tanto por ciento de neutrófilos n = 6
X = 57,8
DS= 18,5

n = 28
X=84,5
DS = 6,6

t = 5,8683 
Peo,ooi

Infecciones de la pared 4/6
(66,6 %)

4/27
(14,8 %)

X2 = 5,7435
P<0,025

Días de estancia n = 6
X = 25,5
DS= 14,06

n = 28
X= 12,2
DS = 5,4

t= 3,6933
P<0,001

En cuanto a los datos recogidos de la anamnesis destaca la presencia 
de fiebre en 33 de los 34 niños (97 %); abdominalgias se constataron 
en 32/34 (94,11 %); vómitos en 31/34 (91,17 %), ausencia de deposi­
ciones de más de 24 horas en 28/34 (52,94 %) y diarrea en 9/34 
(26,47 %). Con respecto a la diarrea hemos de señalar que fue más fre­
cuente en niños con edad igual o inferior a 2 años, 4/6 (66,3 %) que 
en niños por encima de esta edad, 5/28 (17,85 %), en el análisis esta­
dístico de estos datos, se obtuvo una X2 = 3,80 y una P = 0,05 que 
no llega a ser significativo debido quizá al escaso número de pacientes.

En la exploración se recoge abdomen doloroso a la palpación en 
32/34 pacientes (94,11 %), siendo este dolor difuso en 20/34 (58,8 %)
y localizado en fosa ilíaca derecha en 12/34 (35,2 %), defensa a la pal-
pación se apreció en 28/34 (82,35 %). La frecuencia cardíaca presentó 
una media de 139,63 ± 27 latidos/minuto y la frecuencia respiratoria 
fue de 35,46 ± 12,2 respiraciones/minuto. Presentaron shock 3 niños, 
siendo la temperatura diferencial rectal/axilar en el grupo general de 
1,2 ± 0,72 °C y en los niños con shock dicha diferencia fue superior a 
1,5 °C.
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En relación con los datos analíticos se observó una media de leucocitos 
del 16,1 x 103 ± 5,8 x 103/mm3, no existiendo relación directa con los 
días previos de evolución; por el contrario, sí se constató relación entre la 
cifra de leucocitos y la edad de los pacientes, observándose que en niños 
con edad igual o inferior a 2 años, la media de leucocitos era significativa­
mente inferior que la de los niños con edad superior (P < 0,005) (Tabla 
II); también existió diferencia significativa en dicha cifra de leucocitos al 
comparar los niños con shock (8,2 x 103 ± 1,6 x 103/mm3) y sin shock 
(16,8 x 103 ± 5,5 x 103/mm3) (t = 2,6167, P < 0,02), de los 3 pacien­
tes con shock, 2 tenían una edad superior a 2 años.

Con respecto al tanto por ciento de neutrófilos, interesa destacar 
que la media fue de 79,8 ± 13,8, existiendo también diferencia signifi­
cativa al comparar niños con edad igual o inferior a 2 años con pacien­
tes de mayor edad (P < 0,001) (Tabla II).

En cuanto al Na plasmático, se obtuvo una media de 134 ± 3,9 
mEq/1., presentando hiponatremia (Na < 134 mEq/1.), 11 de 34 niños 
(32,35 %), no existiendo relación con la edad de los pacientes ni con 
los días previos de evolución. En relación a la uremia se obtuvo una 
media de 36,4 ± 12,4/dl., observándose uremia por encima de 50 
mg/dl. en 3 de los 21 pacientes (14,28 %), estos niños presentaban in­
suficiencia prerrenal con excreción fraccionada de Na e índice ureico 
dentro de límites normales; se constató que la presencia de uremia ele­
vada era más frecuente en niños con hiponatremia que los que tenían 
sodio normal (P < 0,05) (Tabla III).

Tabla III. RELACION ENTRE UREMIA E HIPONATREMIA

UREMIA (>50 mg/dl) UREMIA < 50 mg/dl.

Hiponatremia

Normonatremia

X2 = 3,94

3 4

0 14

P < 0,05

En cuanto al pH sanguíneo se observó una media de 7,4 ± 0,1, pre­
sentando acidosis (pH < 7,35), 5 de 34 pacientes (14,7 %) no apre­
ciándose relación con la edad ni con los días previos de evolución; se 
encontró alcalosis (pH > 7,45) en 6 de los 34 niños (17,6 %), de ellos, 
4 tenían una evolución igual o superior a 5 días, este dato tampoco te­
nía relación con la edad.
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Tabla IV. GERMENES DEL EXUDADO PERITONEAL

AEROBIOS ANAEROBIOS

E. Coli.............
Pseudomonas .
Enterobacter sp

23
2
1

B. Fragilis.................
Cocos Gram + ........  
Peptococus ............... 
Peptoestreptococus.. 
Bacilo Gram +........  
Bacteroides sp..........  
Microaerofilus........... 
Estrept. Intermedios

15
4
3
1
1
1
1
1

Tabla V. ASOCIACIONES BACTERIANAS DEL EXUDADO PERITONEAL

E. Coli + B. Fragilis.....................................................
E. Coli + B. Fragilis + otro anaerobio...................
E. Coli + otro anaerobio............................................
E. Coli..............................................................................
E. Coli + B. Fragilis + Pseudomona.......................
E. Coli + Pseudomona.................................................
E. Coli + Enterobacter sp..........................................
B. Fragilis + Peptococus + Estreptococus Interm. .

8
5
4
3
1
1
1
1

Tabla VI. SENSIBILIDAD A LOS ANTIBIOTICOS DE LOS GERMENES AEROBIOS

Gentamicina. 
Amikacina. . . 
Cefoxitina . . , 
Colimicina. . . 
Cefalotina . . . 
Cefamandol . 
Fosfomicina. . 
Cloranfenicol 
Ampicilina . .

100 %
100 %
92 %
91 %
90 %
88 %
86 %
56 %
36 %

El estudio bacteriológico del contenido peritoneal obtenido en el 
momento de la intervención, se realizó en 26 de los 34 pacientes. Todos 
fueron positivos menos 2; los gérmenes encontrados y la asociación de 
los mismos quedan recogidos en las tablas IV y V. Se constató que el 
79,1 % presentaron flora mixta aerobia y anaerobia, siendo la asocia­
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ción más frecuente (58,3 %) la formada por E. Coli + Bacteroides Fra- 
gilis con o sin asociación de otro germen. Hemocultivo se realizó en 17 
ocasiones, siendo negativo en todas menos en una en la que se aisló Es- 
tafilococcus Epidermidis que se consideró como contaminante.

Tabla VII. SENSIBILIDAD A LOS ANTIBIOTICOS DE LOS GERMENES ANAE­
ROBIOS

Cloranfenicol 
Cefoxitina . . 
Tetraciclina . . 
Clindamicina 
Metronidazol. 
Penicilina. . . 
Fosfomicina.

100 %
95,8 %
71,1 %
69,2 %
64 %
33,3 %
25 %

La sensibilidad «in vitro» se recoge en las Tablas VI y VII, en ellas se 
observa que el antibiótico de mayor sensibilidad conjunta para ambas 
floras fue la cefoxitina, aunque otros antibacterianos de forma aislada 
superaron dicha sensibilidad, ninguno en el conjunto global alcanzó los 
niveles de éste; en relación a este antibiótico interesa señalar que exis­
tieron 3 gérmenes resistentes, las 2 Pseudomonas que se aislaron y un 
anaerobio (Pectococcus).

En cuanto al tratamiento, hemos de señalar que en todos los pacien­
tes se instauró perfusión parenteral con las necesidades de agua y 
electrolitos hasta que se inició realimentación oral, practicándose reposi­
ciones del contenido gástrico aspirado cada 4-6 horas según el pH de 
dicho contenido (Isolyte GR con pH inferior a 3 e Isolyte ER cuando el 
pH fue mayor). En 6 pacientes en que la realimentación se prolongó 
más de 6 días, se realizó alimentación parenteral y en 3 niños que tu­
vieron lavados peritoneales se les administró seroalbúmina. El trata­
miento antibacteriano y los grupos terapéuticos que se efectuaron se se­
ñalaban más arriba en el apartado de Material y Métodos y en la tabla 
I; en la Tabla VIII se recogen los datos relativos a días de fiebre, días 
de realimentación, infecciones de pared y días de estancia en relación a 
dichos grupos de tratamiento, en ella se aprecia que existe significación 
estadística para los días de fiebre al comparar los grupos 1 y 2 (P < 
0,001) y los subgrupos 2a y 2b (P < 0,02) y para infección de pared 
entre los grupos 1 y 2 (P < 0,05) y los subgrupos 2a y 2b (P < 0,025), 
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no existiendo significación estadística para los días de realimentación 
oral ni para los días de estancia en el Servicio.

Tabla VIII. RELACION DE DIVERSAS COMPLICACIONES

Grupo I Grupo II
Subgrupo

II a
Subgrupo

II b

Días de fiebre

n = 9
X = 6,5
DS = 4,47

n = 24
X = 2,22
DS = 1,21

n = 5
X = 4
DS = 1,41

n= 19
X = 2,13
DS= 1,15

t = 4,1122 P<0,001 t = 2,7083 P<0,02

n = 9
X = 5,12

Días de realimentación DS = 2,69

n = 24
X = 4,36
DS = 1,09

n = 5
X = 4,75
DS = 0,5

n = 19
X = 4,27
DS= 1,17

NS NS

Infecciones de pared
5/9 3/24

(55,5 %) (12,5 %)
2/5

(40 %)
1/19

(5,26 %)

X2 = 4,4704 P<0,05 X2 = 5,0526 P<0,025

Días de estancia

n = 8
X= 12,28
DS = 4,75

n = 20
X= 12,75
DS = 6,18

n = 4
X= 14,25
DS = 8,77

n = 16
X= 12,37
DS = 5,67

NS NS

En cuanto a las complicaciones hemos de señalar las siguientes:
a) Infecciones de pared: Quedan recogidas en la tabla VIII donde 

se observa una diferencia considerable según se empleó uno u 
otro grupo de tratamiento. A este respecto es necesario señalar 
que los niños iguales o inferiores a 2 años, tuvieron mayor por­
centaje de complicaciones infecciosas (P < 0,025) (Tabla II).

b) Secrección inadecuada de ADH (SIADH). Se constató en 3 niños, 
todos tenían más de 7 años, realizándola 2 en el primer día de 
ingreso y uno al 3.er día. Existieron diferencias muy significativas 
cuando se compararon el Na urinario de estos pacientes (X = 
138,33 ± 17,3 mEq/1.) con los niños que presentaron hiponatre- 
mia sin SIADH (X = 21,69 ± 21,2 mEq/1.) (t = 8,7430, P < 
0,001); también existieron diferencias muy significativas para el 
índice de Na, X = 0,161 ±0,160 para hiponatremias sin SIADH
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y X = 1,06 ± 0,13 para hiponatremias con SIADH (t = 8,7861,
P ■ 
un

0,001). Los cuadros se resolvieron en 1 ó 2 días utilizando
mayor aporte de Na y una

c) Presentaron flebitis en la vena
ligera restricción de líquidos.

de inyección 3 niños, los 3 habían
sido tratados con cefoxitina i.v. y su curación se resolvió en 2-3 
días después de dejar de perfundir en dicha vena.

d) Una niña falleció con shock séptico a las pocas horas de su ingre­
so. Se trataba de una paciente residente en el extranjero y que 
llevaba varios días viajando con sintomatología y no habiendo 
realizado durante el proceso ninguna consulta médica anterior.

Comentarios

Hay un predominio de los pacientes de procedencia urbana, pero 
creemos que no es valorable, porque también esta población prevalece 
en la provincia de Valladolid. La población urbana presentó mayor nú­
mero de días previos al ingreso, con sintomatología que la rural, pero 
sin significación estadística.

En cuanto a la edad, sí que existen una serie de parámetros que nos 
han parecido interesantes (Tabla II), observándose que niños con edad 
igual o inferior a 2 años presentaron un diagnóstico más tardío, hecho 
ya señalado por otros a.a. (16), constatándose además una menor cifra 
de leucocitos y neutrófilos con lo cual el diagnóstico se dificulta todavía 
más, estos datos también están recogidos por otros a.a. (7, 20); por otra 
parte el número de complicaciones infecciosas fue mayor también en es­
tos niños y por tanto también mayor la cifra de estancia, datos recogi­
dos por otros a.a. (4, 7).

Otro hecho a tener en cuenta es la menor cifra media de leucocitos 
en niños con shock y aunque este hecho es señalado con frecuencia en 
otros pacientes con sepsis, no lo hemos visto referido particularmente en 
la peritonitis.

Con respecto a los hallazgos bacteriológicos, hemos de señalar que 
son parecidos a los recogidos por otros a.a. (3, 4, 6, 7, 12, 15, 17, 19, 
20). Predomina la asociación de gérmenes aerobios y anaerobios y 
dentro de ésta, la más frecuente es E. Coli + B. Fragilis.

En relación al tratamiento antibacteriano, y según los datos ante­
riores, nos parece que la cefoxitina es un producto adecuado para dicho 
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tratamiento, existiendo hechos bacteriológicos y clínicos que así lo indican 
(Tabla VIII), estos hallazgos coincidirán con los aportados por otros a.a. (3, 
6), aunque hay que tener presente la posibilidad de asociación de Pseudo­
monas, gérmenes que son resistentes a dicho antibiótico, dato que hemos 
podido Comprobar y que señalan también otros a.a. (21). No obstante, su 
utilización sola o asociada a gentamicina, parece una buena pauta de trata­
miento, la presencia de 3 niños con flebitis no contraindicaría su uso, dicha 
flebitis ha sido señalada también por otros a.a. (10).

En cuanto a las complicaciones infecciosas se observan diferencias 
importantes según el tipo de tratamiento utilizado (Tabla VIII), siendo 
el subgrupo 2b (cefoxitina sola o asociada a gentamicina) el que presen­
tó un tanto por ciento de complicaciones infecciosas menor (5,26 %), 
cifra inferior a la que se señala en la mayoría de los trabajos consultados 
(3, 6, 17, 19)- Es necesario destacar la presencia de SIADH en 3 pacien­
tes, situación ya descrita anteriormente (8, 9), cuya patogenia es dudosa 
y que sería necesario tener en cuenta en la reposición de líquidos.

Conclusiones

1. No existieron diferencias significativas en cuanto a la frecuencia y 
días previos de sintomatología entre los niños procedentes de la 
población urbana y rural.

2. Los síntomas más frecuentemente encontrados fueron: Fiebre, 
dolor abdominal y vómitos.

3. Existió significación estadística al comparar los días en que se tar­
dó en hacer el diagnóstico en niños con edad igual o inferior a 2 
años y superiores a dicha edad, la cifra de leucocitos y tanto por 
ciento de neutrófilos fue también significativamente inferior en 
aquéllos.

4. Los niños con shock presentaron una cifra de leucocitos significa­
tivamente inferior.

5. Según los datos anteriores, la presencia de leucocitos normales y 
con poca neutrofilia en niños con edad igual o inferior a 2 años, 
no excluye siempre el diagnóstico de peritonitis.

6. Las alteraciones analíticas del pH estarían fundamentalmente re­
lacionadas con la mayor o menor depleción hidroelectrolítica y en 
ocasiones con los días previos de evolución.
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7. La asociación bacteriológica más frecuente fue E. Coli + B. Fra- 
gilis.

8. La cefoxitina sola o asociada a gentamicina se mostró como la te­
rapéutica más eficaz.

9. La posibilidad de SIADH debería ser tenida en cuenta a la hora 
de programar el aporte de líquidos y electrolitos.
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Accidentes de tráfico en niños

D. L.-Pacios; I. Fidalgo; M. R. Rodríguez, y M. C. Mosquera

Resumen: Durante 19 meses los accidentes de tráfico, 528 casos, han representa­
do el 11,6 % de las visitas al servicio de urgencias. De los 528 casos, solamente 
37 casos (7 %) precisaron de cuidados que requerían hospitalización; los acciden­
tes de los peatones y ciclistas han representado más del 75 % del total. La edad 
media de los niños fue de 6,33 años, con neto predominio de varones (73 %). 
Los accidentes ocurrieron preferentemente durante los sábados, domingos y lunes 
de cada semana, entre las 12 y 19 horas. Las lesiones más graves, tipo IV o supe­
rior, ocurrieron en el 62 % de los viajeros, 50 % de ciclistas y 24 % de los pea­
tones, aunque la mortalidad sólo sucedió en este último grupo. PALABRAS CLA­
VE: Accidentes de tráfico.

ROAD TRAFFIC ACCIDENTS IN CHILDREN (Summary): During a 19-months 
period, road accidents, 528 cases, have represented 11,6 % of all the visits to the 
emergency service. Cares requiring hospitalization were necessary in only 37 cases 
(7 %) out of these 528. Accidents suffered by pedestrians and cyclists have repre­
sented more than 75 % of the whole. The mean age of children was 6,33 years, 
with a clear predominance of males (73 %). The accidents happened mored fre­
quently on Saturdays, sundays and mondays, between 12 and 19 hours. The 
most serious injuries, type IV or superior were suffered by 62 % of passengers, 
50 % of cyclists and 24 % of pedestrians, though mortality only happened in 
the latter group. Key words: Road traffic accidents.

I. Introducción

Las muertes relacionadas con los accidentes de tráfico constituyen el 
principal componente de la mortalidad por traumatismo, cuya frecuen­
cia no ha disminuido de forma paralela a otros índices de mortalidad

Servicio de Pediatría del Hospital «-Camino de Santiago-». Ponferrada. 
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infantil (1-3). En España, durante los últimos años la mortalidad 
anual por accidentes se cifra en 1.557 niños y el porcentaje más impor­
tante está representado por los accidentes de vehículo a motor que su­
ponen un 36,9 % del total (1). Entre el 1 de septiembre de 1982 y 1 
de abril de 1984, hemos observado 528 accidentes de tráfico en niños 
menores de 14 años que representaron el 11,6 % de todas las nuevas 
consultas habidas en el Servicio de Urgencias. De los 528 niños acciden­
tados sólo 37 (7 %) precisaron de admisión en el hospital y constituyen 
el motivo de este trabajo.

II. Material y métodos

Han sido revisadas las historias clínicas de 37 niños hospitalizados por 
accidentes de tráfico, donde figuraban los siguientes datos: Edad, sexo y 
tipo de accidente; circunstancias y momento del accidente; día, hora y 
mes; situación y sistema de sujeción en el momento del accidente. Du­
rante la evolución clínica se practicaron diversos estudios analíticos y un 
estudio radiográfico que en la mayoría de los casos se limitaba a radio­
grafía de cráneo y/o huesos largos. La gravedad de las lesiones fue de­
terminada según el sistema de clasificación de Illingworth (4). '

III. Resultados

La edad media de los pacientes fue de 6,33 años, con neto predomi­
nio en varones (73 %). Dieciséis de los 37 niños accidentados (43,2 %) 
tenían menos de 5 años; había 3 menores de 2 años, cuya edad oscilaba 
entre 5 y 18 meses. El número de niños accidentados tuvo un incremen­
to proporcional con la edad, entre los 2 y los 10 años (Tabla I). Las le­
siones sufridas a título de peatón o ciclista, ocurrieron de forma prefe­
rente (65 %) en niños mayores de 5 años, mientras que los menores de 
esta edad, sufrieron el accidente de tráfico de forma exclusiva (87 %) a 
título de pasajero.

Momento del accidente. Tanto los niños menores de 4 años 
(87 %) como en los mayores (75 %) los accidentes predominaron entre 
el mediodía y las 7 de la tarde. La mayor incidencia de accidentes de 
tráfico como peatón y pasajero (83 %) sucedieron entre las 12 y las 19 
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horas, mientras que la mayoría de los accidentes ocurridos a ciclistas 
(75 %) tuvieron horario recortado entre las 16 y 19 horas (Tabla II). El 
55 % de accidentes de tráfico ocurrieron durante sábado, domingo y lu­
nes de cada semana; aunque por la cortedad de la serie no se puede es­
tablecer relación entre el día de la semana y tipo de accidente, los ocu­
pantes de vehículos y bicicletas, tuvieron tendencia a presentar lesiones 
el domingo, mientras que en los peatones fue más frecuente el sábado y 
lunes. La distribución mensual mostró mayor frecuencia en los meses de 
abril, mayo y junio.

Tabla I. EDAD Y TIPO DE ACCIDENTE DE TRAFICO

EDAD 

(años)

NIÑOS ACCIDENT.

N.°

PASAJERO

N.°

PEATON

N.”

CICLISTA

N.° 1

0 - 2
2 - 4
5 - 9

10 - 12
12

3
13
14

6
1

8,1
35,1
37,8
16,2
2,7

3
4
0
1
0

37,5
50,0 

0
12,5 

0

0
6

10
1
0

0
35,2
58,8

5,8 
0

0
3
4
4
1

0 
25,0 
33,3 
33,3

8,3

Total 37 100 100 17 100 12 100

% % % %

8

Tabla II. HORA DEL ACCIDENTE DE TRAFICO

HORA 8 - 12 13 - 15 16 - 19 20 ■ 240 - 3 4 - 7

Peatón 
Pasajero 
Ciclista

1
1
1

6
5

8
1
9

2
1
2

Total 11 185 3

Causas y circunstancias del accidente. En muchos de los peatones 
accidentados (5 de 17 casos) resultó imposible determinar cómo había 
ocurrido el accidente por la edad del niño o por su amnesia retrógrada, 
o bien por los datos imprecisos de sus acompañantes. Dos hermanos su­
frieron lesiones letales cuando se introdujeron debajo de un autobús es­
colar, que en ese momento arrancaba, para recoger su cartera. Nueve 
niños admitieron no haber mirado o haberlo hecho en un solo sentido 
antes de cruzar la carretera precipitadamente en busca de familiares o 
amigos. Una sordomuda resultó atropellada por una moto.
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Los accidentes de bicicleta, doce casos, fueron debidos a colisiones 
con coches (3 casos), con otras bicicletas (1 caso), con el bordillo de la 
acera o una piedra (8 casos) y fueron la causa de graves traumatismos 
craneales. Ninguno de los niños viajaba en el coche con sistema de suje­
ción alguno. Dos casos sufrieron el accidente al salir despedidos del ve­
hículo, mientras que en 6 casos sufrieron impacto contra el interior del 
mismo.

Tipo de lesiones. El 27 % tuvo lesiones de grado II, un 32,4 % de 
grado III, un 29,7 % de grado IV y un 10,8 % de grado V; hubo 2 
muertes que representan el 5,4 %. Los accidentes más graves, grado IV 
o superior, ocurrieron en el 23,4 de los peatones, en el 62,5 % de los 
viajeros y en el 50 % de los ciclistas (Tabla III). Los accidentes mortales 
ocurrieron en dos hermanos que fueron arrollados por un autobús esco­
lar. El 32,4 % de los 37 accidentes tuvo una lesión grave que asociaba 
conmoción cerebral con o sin fractura de cráneo. Las fracturas se obser­
varon en el 40,5 % de los casos y fueron más fuertes en el peatón, con 
una incidencia del 58,8 %. Cuatro casos, 10,8 %, sufrieron fractura de 
cráneo aislada y dos asociadas con fracturas a otros niveles. Otros 7 ca­
sos, 19 %, presentaron fracturas aisladas aunque en ocasiones se trataba 
de fracturas múltiples (tibia y peroné; cúbito y radio; etc.).

Tabla III. TIPO DE LESION DE LOS ACCIDENTES DE TRAFICO

PEATON PASAJERO CICLISTA TOTAL

N.° % N.° % N.° % N.° %

Edad media 5,73 3,37 7,8

Lesión grado I
Lesión grado II
Lesión grado III
Lesión grado IV
Lesión grado V 
Muertes
Fracturas
Conmoción con o sin 

fractura
Lesión parte blanda sólo 
Lesiones por encima cuello

0
6
7
2
2
2

10

0
35,2
41,1
11,7
11,7
11,7
58,8

23,5
17,6
41,1

0
1
2
3
2
0
3

0 
12,5 
25 
37,5 
25

0 
37,5

25
37,5
62,5

0 
3 
3 
6 
0
0 
2

6
4

10

0 
25 
25 
50

0
0

16,6

50
33,3
83,3

0
10
12
11
4
2

15

12
11
22

0 
27 
32,4 
29,7 
10,8
5,4 

40,5

32,4
29,7
59,4

4
3

2
3
5
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IV. Comentarios y conclusiones

l .° La importancia de accidentes generados por vehículos en movi­
miento en nuestro medio, viene dado por su frecuencia (11,6 % de ni­
ños vistos en Urgencias) y gravedad, ya que un tercio de los niños admi­
tidos presentaron conmoción cerebral.

2 .° Un 7 % de los niños accidentados precisaron admisión; las le­
siones más graves tipo IV o superior, ocurrieron en el 62 % de los pasa­
jeros, en 50 % de los ciclistas y 24 % de los peatones aunque la morta­
lidad sólo recayó en estos últimos. Estos resultados son similares a los 
obtenidos en otras series (4).

3 .° La causa habitual de los accidentes de bicicleta fue la colisión 
con otro vehículo en la calzada o derrape, mientras que el 76 % de los 
peatones fueron atropellados cuando invadieron la calzada.

4 .° Los accidentes ocurrieron preferentemente durante los sábados, 
domingos y lunes de cada semana entre las 12 y 19 horas, esta distribu­
ción horaria indica que resultan más peligrosos los horarios de entrada y 
salida del colegio y sugieren que a este tipo de accidentes pueden con­
tribuir la falta de espacios libres para jugar, la incapacidad del niño pa­
ra estimar adecuadamente la velocidad del tráfico, así como su fácil dis­
tracción al salir de la escuela y dirigirse a su domicilio apresuradamente 
en grupos de niños cansados.
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Nefrouropatías malformativas: Revisión y estudio clínico

E. Alvarez Aparicio; D. Fernandez Alvarez; G. Mateos Pérez;
J. A. González Mateos y V. Salazar Villalobos

Resumen: Se hace una revisión de las nefrouropatías malformativas en la in­
fancia. Los autores analizan los distintos tipos de malformaciones y su frecuente 
asociación a otras anomalías congénitas. Se comentan los síntomas iniciales y otros 
hechos clínicos. Por último se considera el tratamiento y la evolución de los pa­
cientes a corto y medio plazo. PALABRAS CLAVE: NEFROUROPATÍAS MALFORMATIVAS. 
HlPOSPADIAS. EXTROFIA VESICAL. URETEROHIDRONEFROSIS. DlSPLASIA RENAL QUÍS- 
TICA.

MALFORMATIVE NEPHROUROPATHIES. REVIEW AND CLINICAL STUDY 
(SUMMARY): A review of malformative uropathies in childhood is made. The 
authors analysed differents types of malformations and its frequent association 
with another congenital anomalies. The first symptoms and other clinical features 
are explained. Finally the treatment and the clinical evolution of patients to 
short and half term is considered. Key WORDS: MALFORMATIVE NEPHROUROPA­
THIES. Hypospadias. Vesical exstrophy. Ureterohydronephrosis. Cystic 
RENAL DYSPLASIA.

Introducción

Las nefrouropatías malformativas son frecuentes en) la edad infantil. 
Las estadísticas señalan una frecuencia que oscila entre el 0,30 y el 
5,25 %o según se trate de pacientes sin seleccionar o seleccionados. Las 
mismas estadísticas elevan la frecuencia en las necropsias hasta un 
9,30 %o.

Aunque muchas veces se trata de malformaciones menores las reper­
cusiones futuras pueden ser importantes. Por otra parte no hay que ol-

Departamento de Pediatría (Prof. V. Salazar). Hospital Clínico Universitario. Sa­
lamanca.
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vidar la posible asociación de muchas de estas pequeñas malformaciones 
de vías urinarias con anomalías renales o de otros órganos o aparatos. 
Por tal motivo la severidad de estas situaciones depende en buena parte 
de la afectación renal que pueda existir, ya sea por malformación conge­
nita, por un daño ocasionado por el aumento de presión de la orina en 
las vías excretoras (uropatías obstructivas) o por complicaciones pielone- 
fríticas que surgirán a la larga en no pocos casos.

Estos dos últimos hechos por sí mismos justifican la necesidad de un 
diagnóstico precoz y exacto antes de que el riñón resulte dañado.

Material y métodos

El estudio ha sido realizado sobre 11.992 pacientes menores de 14 
años ingresados en el Departamento de Pediatría del Hospital Clínico 
de Salamanca en el período comprendido entre noviembre de 1976 y 
febrero de 1984; es decir, poco más de siete años.

En este tiempo se detectaron malformaciones de vías urinarias en 90 
pacientes. El mayor colectivo (46,6 %) procedía de la consulta externa 
del Departamento. El 25,5 % ingresó a través de Urgencias y el 15,5 % 
desde la maternidad. Sólo seis enfermos (6,6 %) habían sido atendidos 
previamente en la consulta externa del Servicio de Urología del centro y 
otros cuatro (4,4 %) fueron remitidos desde un centro hospitalario dife­
rente al nuestro.

Los motivos de la hospitalización fueron muy variables y serán co­
mentados más adelante. No pocas veces se requirió uno o varios reingre­
sos, de tal forma que el número total de hospitalizaciones asciende a 
134.

A menudo el seguimiento se hizo a través de la consulta externa, 
teniendo constancia de la evolución e incidencias. En 16 de los casos se 
perdió la pista antes de llegar al límite de edad para asistencia pediátri­
ca por haber sido evacuado el enfermo o por razones que se ignoran.

Resultados

La frecuencia de malformaciones nefrourológicas entre los pacientes 
hospitalizados fue del 7,5 %o, con una incidencia muy superior en el sexo 
masculino: relación 3/1. Casi la mitad de los niños eran escolares, pero
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muchos de ellos habían sido diagnosticados en épocas más tempranas. 
En la Tabla I aparecen los niños distribuidos por grupos de edad en re­
lación con el momento del ingreso y del diagnóstico.

Tabla I. EDAD DE LOS PACIENTES EN EL MOMENTO DEL INGRESO Y DEL 
DIAGNOSTICO

Grupos de edad
Momento ingreso Momento diagnóstico

N.» % N.°

Neonatos 
Lactantes 
Preescolares 
Escolares

19
14
18
39

21
15,5
20
43,3

35
20
13
22

38,8
22,2
14,4
24,4

%

De los datos recogidos en la anamnesis resulta que existía consangui­
nidad en 10 de los casos (11 %). Antecedentes familiares dignos de te­
ner en cuenta existían en 22 de los enfermos: en 9 litiasis urinaria; en 6 
hipertensión de origen renal que precisó nefrectomía en dos ocasiones; 
2 madres eran diabéticas insulinodependientes; un padre padecía insufi­
ciencia renal crónica y otro padre y varios familiares más síndrome de 
Alport. Otro padre tenía las mismas dismorfias faciales que su hijo, pe­
ro no la duplicidad pieloureteral de éste. Por último, una madre tenía 
ectopia e hipoplasia renal izquierda como su hija.

En 5 pacientes se recogió el antecedente de oligoamnios o hidram- 
nios, pero ninguno presentaba anomalías que pudieran influir sobre la 
diuresis fetal.

En el aspecto semiológico existe gran variabilidad. Abundan los ca­
sos (61 %) que sugieren de entrada un proceso nefrourológico, pero no 
fue raro que el diagnóstico se llevase a cabo al intentar esclarecer otros 
estados patológicos (30 %) o que fuese un hallazgo casual (8,8 %). Si 
analizamos los hechos clínicos que llevaron al conocimiento de la situa­
ción encontramos que en 32 enfermos las anomalías, que a veces cursa­
ron sin sintomatología, eran reconocibles en el examen físico: hipospa- 
dias, epispadias, extrofia vesical.

Síntomas de comienzo frecuentes, a veces coincidentes, fueron dolor 
abdominal impreciso, disuria, hematuria y alteración del chorro urina­
rio; asimismo la palpación de una masa abdominal y la infección urina­
ria confirmada bacteriológicamente, que fue la primera manifestación 
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en 18 ocasiones. A menudo los primeros síntomas fueron imprecisos, 
pero pusieron sobre la pista de una infección urinaria que muchas veces 
se confirmó: fiebre, anorexia, vómitos, curva ponderal deficiente, 
poliuria-polidipsia, enuresis... (Tabla II).

Tabla II. SINTOMAS DE COMIENZO

PRIMERAS MANIFESTACIONES N.° %

Anomalías reconocibles en exploración
Dolor abdominal impreciso
Masa abdominal
Disuria, alteración chorro urinario
Hematuria macroscópica
Infección urinaria
Otros síntomas inespecíficos

32
16
11
10

7
18
45

35,5
17,7
12,2
11,1
7,7

20
50

En la exploración física se constata un deficiente desarrollo ponderal 
en 29 de los pacientes (32,2 %). La talla era inferior al P25 en el 
22,2 % de los casos. En el 32,3 % de los mismos se asociaban otras 
malformaciones congénitas, sobre todo craneofaciales (16,6 %) y de los 
miembros (10 %). Un hecho muy significativo es la frecuente asociación 
con criptorquidia; el 33,8 % de los varones la presentaban, siendo bila­
teral la mayoría de las veces.

Al analizar los exámenes complementarios realizados resulta que 22 
pacientes tenían un cariotipo normal. Uno era portador de un síndrome 
de Down, otro de un síndrome de Turner y un tercero padecía un 
síndrome de Patau. En el resto de los casos el cariotipo no se hizo. En 
el 38 % de los casos no había alteraciones desde el punto de vista 
analítico. Los hallazgos más comunes aparecen en la Tabla III, donde 
destaca la alta incidencia de la infección urinaria. El 82 % de los pa­
cientes tenía una presión arterial normal; el 4,4 % eran hipertensos y 
en el 13 % restante se desconoce la situación.

Las urografías intravenosas (U.I.V.) se hicieron sistemáticamente y 
fueron normales en el 32 % de los pacientes. Los demás presentaban al­
teraciones únicas o múltiples que afectaban, en orden decreciente de 
frecuencia, a pelvis, uréter, riñón y vejiga. La práctica de uretrocistogra- 
fías, en cambio, no fue constante. Aunque la exploración no aportó da­
tos valorables en el 53 % de los casos en que se hizo, en otro 41 % pu­
so de manifiesto un reflujo vesicoureteral uni o bilateral de grado varia­
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ble. En efecto, 14 enfermos de los 90 que forman la casuística (15,5 %) 
presentaban reflujo secundario a estenosis o válvulas uretrales o a un de­
fecto de la unión uréterovesical. Pielografías ascendentes, gammagrafías 
renales y renogramas excretores se hicieron menos veces aún, pero siem­
pre aportaron datos muy valiosos. Otro tanto puede decirse de la angio- 
grafía renal, cuyo uso fue muy restringido por su naturaleza cruenta y 
por problemas técnicos. La ecografía abdominal en cambio es una ex­
ploración a la que cada día recurrimos más.

Tabla III. HALLAZGOS DE LABORATORIO

PRINCIPALES DATOS ANALITICOS %

Anemia
Leucocitosis
VSG elevada
Aumento creatinina
Aumento urea
Urinocultivo positivo
Hematuria
Leucocituria
Proteinuria
Cilindruria
Disminución filtrado glomerular 
Disminución capac. concentración 
Signos afectación tubular

N.°

21
15
19
10

7
31
18
28
13

3
12
11

2

23,3 
16,6 
21,1 
11,1
7,7 

34,4 
20 
31 
14,4
3,3 

13,3 
12,2
2,2

La anamnesis, exploración física y exámenes complementarios practi­
cados permiten emitir el siguiente juicio clínico:

El 76,6 % de los pacientes tenían anomalías nefrourológicas sólo. En 
otro 12 % existían anomalías asociadas, sobre todo craneofaciales y es­
queléticas como ya dijimos en otro lugar. Siete de los enfermos (7,7 %) 
eran portadores de síndromes bien definidos: Eagle, Noonan, Beeckwit- 
Wiedeman (2), Turner, Patau, Down, acrodisóstosis. Por último, cinco 
de los enfermos (5,5 %) padecían síndromes polimalformativos difícil­
mente catalogables.

Los distintos tipos de anomalías de vías urinarias, de los que a veces 
se asociaban dos o más, aparecen representados en la fig. 1.

Destacan por su frecuencia los hipospadias, de los que 17 eran balá- 
nicos y 14 peneanos. Exceptuando pocos casos de diagnóstico tardío 
(uno a los nueve años) en los demás fue neonatal. Casi siempre perma­
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necieron asintomáticos, pero cuatro niños habían padecido infecciones 
urinarias recidivantes; dos de ellos tenían, además, duplicidad pieloure- 
teral cuya existencia se conoció al hacer U.I.V.

Muy frecuentes fueron, asimismo, las ureterohidronefrosis por este­
nosis congenita de la unión pieloureteral o ureterovesical. No están in­
cluidas aquí otras hidronefrosis secundarias. En ocasiones el diagnóstico 
fue neonatal ante la palpación de una masa abdominal.

La tercera anomalía que destaca por su frecuencia son las duplicida­
des de vías urinarias, de las que existen numerosos tipos. Algunas fue­
ron hallazgo casual, pero la mayoría se descubrieron al hacer urografías 
a pacientes que habían tenido infecciones urinarias, que padecían dolor 
abdominal recidivante o que presentaban deformidad de los pabellones 
auriculares o de los miembros.

diverticulo vesical, persistencia uraco, ureterocele 

epispadias, agenesia renal, hipoplasia renal 

extrofia vesical

'///y\ ectopia renal

estenosis uretral

'////A válvulas uretrales 

/////A quistes renales 

///////A megauréter 

'///////////////////A duplicidades 

y/////////////////////77X ureterohidronefrosis 

////////////////////////////A hipospadias

Hi 5 10 15 20 25 30 35

FIG. 1. Frecuencia de los distin­
tos tipos de malformaciones ne- 

frouro lógicas

Las demás malformaciones fueron más raras. Un megauréter era
ciego, responsable de un cuadro seudotumoral. El enfermo presentaba 
una masa abdominal de difícil interpretación incluso por ecografía. En 
la U.I.V. se observó una duplicidad pieloureteral, pero el diagnóstico 
exacto se hizo en el acto quirúrgico.

Malformaciones renales propiamente dichas hubo 14, según se apre­
cia en la fig. 1. La más frecuente fue el riñón quístico. En una ocasión 
se trataba de un quiste solitario. En otras cinco de displasia renal poli- 
quística en neonatos a los que se palpaban masas abdominales.

Sólo uno de los riñones ectópicos era hipoplásico. Las técnicas radio - 
isotópicas fueron muy útiles para explorar funcionalmente estos riñones.
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En los casos de hipoplasia el renograma excretor ayudó a decidir la acti­
tud conservadora.

Tratamiento: 18 de los pacientes (20 %) no precisaron ningún tipo 
de cuidados por su malformación. El resto era susceptible de tratamien­
to médico y /o quirúrgico. El primero encaminado a controlar la infec­
ción urinaria, la hipertensión, la insuficiencia renal o la acidosis tubular. 
El tratamiento quirúrgico se hizo en un tiempo en 26 enfermos 
(28,8 %) y en varios en 18 (20 %). Hay que tener en cuenta que en el 
momento de hacer esta revisión hay 12 niños que esperan tener la edad 
adecuada para la intervención.

A propósito de la evolución hemos de decir que sólo 3 de los pa­
cientes fue «exitus» en el período neonatal a consecuencia de anomalías 
asociadas. Se desconoce la evolución de 16 niños a los que se perdió la 
pista en los primeros instantes. En el resto de los casos se ha podido 
seguir la evolución a corto y medio plazo; en diez ocasiones el se­
guimiento duró más de ocho años. La evolución fue plenamente satis­
factoria en 49 de los enfermos (54,4 %), que no tuvieron incidencias de 
ningún tipo.

Complicaciones a corto y medio plazo son las que aparecen en la 
Tabla IV, que recoge también su frecuencia. Como secuelas a largo pla­
zo cabe señalar dos retrasos importantes del crecimiento, dos hidronefro- 
sis residuales, cuatro casos de insuficiencia renal crónica moderada o se­
vera y tres fístulas después de efectuar plastia uretral para corregir hi- 
pospadias; estos tres enfermos requirieron un tercer tiempo quirúrgico.

Tabla IV. COMPLICACIONES A CORTO Y MEDIO PLAZO

N.°

Recidiva infección urinaria
Sepsis
Hematuria ocasional
Síndrome poliúrico-polidípsico
Disminución capacidad concentración
Disminución filtrado glomerular
Coma hiperosmolar
Hipertensión
Litiasis urinaria
Retención urinaria
Pérdida de injerto uretral
Estenosis uretral por bridas
Perforación vesical

10
1
5
1
1
1
1
2
1
2
2
1
1
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Discusión

Las malformaciones nefrourológicas son las más frecuentes, en nues­
tra experiencia, con una incidencia superior a la referida por algunos 
autores consultados (1, 2). Muy cerca se sitúan las cardiopatías congéni- 
tas. La frecuencia de anomalías craneofaciales, digestivas, musculo- 
esqueléticas o del sistema nervioso central es netamente inferior.

Los hipospadias y otras malformaciones menores son anomalías más 
complejas de lo que parece (3-6). La simple ectopia del meato uretral 
con o sin estenosis puede acompañarse de incurvación del glande o del 
pene y de alteraciones del prepucio que serán responsables de trastornos 
psíquicos y más tarde de problemas funcionales (7).

La mayoría de las veces hay hechos que orientan sobre la naturaleza 
del problema, pero es indiscutible que abundan los casos asintomáticos 
(1, 8, 9) y aquellos en los que las primeras manifestaciones son inespe­
cíficas (10-12).

Insistentemente se habla del significado de la infección urinaria (13, 
14), ya sea como primera manifestación o como incidencia más o menos 
temprana. Los gérmenes más frecuentes fueron E. Coli, Proteus y Kleb­
siella.

Aunque hemos observado un deficiente desarrollo ponderoestatural 
con una frecuencia superior a la que se da en otros colectivos amplios 
de pacientes con patología no seleccionada, cabe suponer que no 
siempre existe una relación directa con el problema nefrourológico.

A menudo existen anomalías asociadas (15, 16). Algunos autores (1) 
señalan que una de las más frecuentes es la persistencia del conducto ar­
terioso, pero nosotros nunca vimos la asociación con ésta ni con otras 
cardiopatías congénitas a pesar de que éstas, como ya señalamos, ocu­
pan el segundo lugar por su frecuencia entre las malformaciones detec­
tadas en nuestro medio.

En la bibliografía se dice que debe sospecharse la existencia de una 
malformación de vías urinarias en presencia de espina bifida, mielome­
ningocele, agenesia del sacro, anomalías anorrectales y deformidad de 
los pabellones auriculares (12, 17). Nosotros hemos encontrado con rela­
tiva frecuencia anomalías craneofaciales, sobre todo pabellones auricula­
res pequeños, mal configurados, de implantación baja y despegados. En 
cambio no vimos la asociación con cierre defectuoso del tubo neural ni 
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con agenesia sacra. Un paciente que tenia atresia anorrectal presentaba 
malformación de vías urinarias, pero ninguno de los enfermos con age­
nesia renal presentaba los trastornos que asociados a aquélla integran el 
síndrome de Say-Gerald: anomalías vertebrales, polidactilia e imperfora­
ción anal (1). La asociación con criptorquidia aparece recogida en la 
bibliografía (18). Debemos señalar a este respecto que no fue excep­
cional descubrir una malformación de vías urinarias al hacer U.I.V. cuan­
do se incluyó esta exploración en el protocolo de estudio de los pacien- 
tes criptorquídicos (18).

Al hablar de exámenes complementarios no podemos dejar de alu­
dir a la ecografía abdominal. Su inocuidad, bajo costo y, sobre todo, los 
muchos datos que aporta sobre el riñón y vías excretoras, hacen de ella 
una exploración de suma utilidad incluso cuando no existen aún datos 
clínicos orientadores (19-22).

Por último y refiriéndonos a la terapéutica hay que decir que parte 
de los niños afectos de hipospadias están pendientes del segundo tiem­
po quirúrgico (3) según la técnica de Dennis-Browne. Los resultados 
han sido buenos y las escasas complicaciones, que se recogen en la 
bibliografía (3), tuvieron fácil solución.

Algunos pacientes que presentan reflujo están a la espera de que se 
les practique una ureterocistoneostomía según la técnica de Leadbetter- 
Politano, que suele proporcionar buenos resultados (3, 6, 23). Entretan- 
do nos vemos obligados a hacer un tratamiento profiláctico de las infec­
ciones urinarias por los procedimientos habituales (24, 25).

El riesgo de infección urinaria en los pacientes intervenidos va sien­
do menor al paso del tiempo, hecho sobre el que insisten diferentes 
autores (25, 26).

BIBLIOGRAFIA

1. Brueziere, J.; Lasfargues, G.; Allouch, G. y Bensman, A.: Uropathies malfor­
matives. En Encycl. Med. Chir., Paris, Pédiatrie, 1980; 4083 Dio, 3, 1-20.

2. Lamesch, A.: Blind ureters. A propos of 9 cases and review of literature. Chir. Pe- 
diatr., 1982; 23: 379-385.

3. Bondonny, J. M.; Barthaburu, D. y Vergnes, P.: L'hypospadias balanique et 
pênien. Les éléments de la malformation: implications thérapeutiques et résultats. 
A partir d'une étude de cent trentecinq dossiers. Ann. Urol, 1984; 18: 21-27.



390 E. ALVAREZ APARICIO Y COLS.

4.

5.

6.

7.

8.

9.

Chaurier, Y.; Tostain, J.; Freycon, M. T.; Delmas, P.; Venezia, R. y Mitrofa- 
NOFF, P.: Ascite néonatale par valve de l’urètre postérieure. A propos de deux ob­
servations. Ann. Urol., 1981; 15: 229-232.
Nguyenqui, J. L.; Zjede, E.; Goldschmidt, P.; Bringer, J. P.; Pellerin, J. P. y 
BOLLACK, C.: Notre expérience du traitement de la sténose de l'uretre sur une sé­
rie de quatre-vingt-dix cas au centre hospitalier de Strasbourg. Ann. Urol., 1984; 
18: 28-32.
Rey, A. y BRUEZIERE, J.: Le reflux dans les duplications totals de la voie excrétrice. 
Ann. Urol., 1981; 15: 233-239.
Besancenez, A. y Lepinard, V.: Incurvation de verge associée a I’hypospadias. 
Notre expérience de traitement chirurgical. A propos de soixante-quinze observa­
tions. Ann. Urol., 1981; 15: 407-411.
Dufour, B. y Thirault, M.: Deux observations de sténose urétérale pelvienne 
congénitale. Ann. Urol., 1980; 14: 390-393.
Gross, R. E. y Clayworthy, H. W.: Ureterocele in infancy and childhood. Pae­
diatrics, 1950; 5: 68-77.

10. Buffati, G.; Marcer, R. y Gioongo, A.: Duplicatapielo ureterale con idronefro- 
si dell’emirene superiore destro simulante tumore in una bambina di 5 anno. Fra- 
castorg, 1969; 62: 396-400.

11. Chaouchi, B.; Balquet, P.; Jablonski, J. P.; Brueziere, J. y Gruner, M.: Du­
plication de la voie excrétrice compliquée d’une anomalie de la jonction pyêlo- 
urêtérale du pyélon supérieure chez un enfant de dix ans. Ann. Urol, 1980; 14: 
324-325.

12. VACANT, J. y Cukier, J. : Etude de 100 anomalies congénitales de la jonction pyélo-

13.

14.

15.

16.

17.

urétérale chez l'enfant. J. Urol., 1976; 82: 896-903.
Ginsburg, Ch. M. y McCracken, G. H.: Infección del tracto urinario en el lac­
tante. Pediatrics (ed. esp.), 1982; 13: 267-270.
Randolph, R. F.; Morris, K. E. y Gould, E. B.: The first urinary tract infection 
in the female infant, prevalence, recurrence and prognosis: A 10 year study in pri­
vate practice. J. Pediat., 1975; 86: 162-168.
Boatman, D. L. ; Kolin, C. P. y Flocks, R. H.: Congenital anomalies associated 
with horseshoe kidney. J. of Urol, 1972; 107:. 205-207.
Rivard, D. V.; Milner, W. A. y Garlick, W. B.: Solitary crossed renal ectopia 
and its associated congenital anomalies. J. of Urol., 1978; 120: 241-242.
Alvarez Aparicio, E.; Gil Sánchez, A.; Mateos Cañizal, M.; Fernández Alva 
rez, D.; Omar Abdellah, B. y Salazar Villalobos, V.: Agenesia parcial de sam 
y coxis con anomalías asociadas. A propósito de una observación. Bol. Soc. Cast. 
Ast. Leon, de Pediatr., 1981; 101: 385-391.

18. Prieto Veiga, J.: Orientaciones actuales en criptorquidia. Bol. Soc. Cast. Ast. 
Leon, de Pediatr., 1979; 92: 185-205.

19.

20.

21.

Besancenez, A.; Mauleon, F.; Chailley, J.; Robert, M. y Lacombe, A.: 
Diagnostic anténatal des malformations urinaires par échographie. A propos de 
six observations. Ann. Urol., 1983; 17, 1: 17-19.
CASS, A.: Prenatal diagnosis of fetal urinary tract abnormalities by ultra sound. 
Urology, 1981; 18, 2: 197-202.
Garret, W. J.; Grunwald, G. y Robinson, D. E.: Prenatal diagnosis of fetal 
polycystic kidney by ultra sound. Obstet and Gynec, 1966; 28: 164-168.



NEFROUROPATIAS MALFOMATIVAS: REVISION Y ESTUDIO CLINICO 391

22. Schulman, C. C.; Elkharzen, N. y Picard, C.: Diagnostic chez le foetus des 
malformations urinaires par l'echographie. J. Urol., 1981; 87, 7: 431-435.

23. ROGNON, L.; Soret, J. Y. y Lavenet, F.: Traitement chirurgical en un temps des 
hydronéphroses congénitales bilaterales. Intérêt de la voie antérieure transpérito-

24.

25.

neale. Ann. Urol., 1983; 17, 15: 310-313.
ScHLAPPY, P.; PAUNIER, L. y CUENDET, A.: Prophylaxie des infections urinaires ré­
cidivantes de l’enfant. Helv. Paediat. Acta, 1981; 36: 241-246.
Smellie, J. M. y Normand, I. C.: Urinary tract infection with and without anato­
mie malformations. En Lieberman, E.: «Clinical Pediatric Nephrology», Phila­
delphia: J. B. Lippincott Co., 1976; 194-196.

26. Delleur, G.; Valayer, J.; Cendron, J. y Melin, Y.: Reflux vésico-rénal de l'en­
fant: l'infection urinaire postopératoire. Ann. Urol., 1982; 16: 17-20.





Bol. Soc. Cast. Ast. Leon, de Pediatría, XXVI, 393, 1985

Leucemia testicular
(A propósito de tres observaciones)

J. Fernández García*; R. Presa Pena** y M. Cas anueva Gutiérrez***

RESUMEN: Se presentan tres casos de leucemia testicular. Se comentan las ideas 
básicas en el manejo de estos enfermos, en base a la alta incidencia de la afecta­
ción testicular en la leucemia linfoblástica aguda del niño. Se revisa la literatura 
actual acerca de este tema. Palabras clave: Leucemia linfoblástica aguda. Re­
caída EXTRAMEDULAR. LEUCEMIA TESTICULAR.

TESTICULAR LEUKEMIA. A PROPOSS OF THREE CASES (Summary): Three 
cases of testicular leukemia are reported. The basic concepts about the manage­
ment of theses patients are commented, in base of the high incidence of testicu­
lar relapses in the acute limphoblastic leukemia of children. The present literatu­
re about this mater are revied. Key words: Acute limphoblastic leukemia. Ex- 
TRAMEDULAR RELAPSES. TESTICULAR LEUKEMIA.

Introducción

La incidencia de lesión testicular en la leucemia aguda linfoide del 
niño «post-mortem», evidenciada en necropsia, varía según las series y 
autores del 28 al 92 % (1, 2). Hasta bien avanzada la década de los se­
tenta, no llegó a evaluarse de forma definitiva, la incidencia estadística 
de las recaídas testiculares. Y, lo que es más importante: a partir de es­
ta fecha es, cuando se empieza a considerar la leucemia extramedular 
como un posible signo de actividad leucémica sistémica, ya que puede 
seguirse de una inexorable recaída medular si no se la trata adecuada-
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mente (3, 4, 5, 6). La frecuencia comunicada hasta ahora, de lesión tes­
ticular, a lo largo de la evolución de la enfermedad oscila entre un 5 % 
y un 26 % según los trabajos publicados (7, 8) siendo el valor promedio 
de un 15 % (9)- En algunos recientes protocolos, se ha visto que la pre­
valencia de leucemia testicular en su conjunto, alcanza cotas importan­
tes. Así, en el protocolo 08LA74 de París (10), la frecuencia actuarial de 
leucemia testicular a los cuatro años alcanza al 40 % de los varones; en 
el estudio de Wong y cois. (11) la leucemia testicular afecta al 41 % de 
los varones que llevaban treinta meses en remisión completa.

El momento de la aparición de la recaída testicular es muy variable, 
desde los dos meses hasta los siete años, a partir del inicio de la enfer­
medad. La alta incidencia de la recaída testicular, ha motivado una 
atención especial al varón leucémico, con modificaciones a los esquemas 
clásicos del control y tratamiento.

Los infiltrados testiculares pueden ser ocultos y sólo objetivables me­
diante biopsia testicular; o por el contrario, pueden evidenciarse clínica­
mente como un aumento del volumen del teste. Las situaciones en las 
que ocurre la recaída testicular podrían sistematizarse así (12):

1.

2.
3.

4.

Recaídas testiculares clínicas aisladas durante la fase de quimio­
terapia.
Infiltrados testiculares ocultos en pacientes en primera remisión. 
Recaídas testiculares clínicas aisladas después de la supresión de 
la quimioterapia.
Recaídas testiculares clínicas, simultáneas con recaídas medulares.

Más adelante, insistiremos en el significado prospectivo que puede 
tener una recaída testicular, en cada una de las situaciones apuntadas.

Presentamos aquí, la incidencia de leucemia testicular en el grupo 
de pacientes estudiado por nosotros. De 20 leucemias agudas linfoides 
infantiles vistas, la incidencia global de leucemia testicular fue del 
15 %; lo que ha supuesto una frecuencia del 25 % si sólo se considera 
a los varones del grupo.

Material y métodos

De 20 leucemias agudas linfoides infantiles vistas en un período de 
ocho años, doce eran varones y ocho hembras. Todos ellos recibieron un 
esquema terapéutico semejante y que de forma esquemática podría resu- 
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mirse así: Inducción a la remisión completa con tres drogas (Vincristina, 
Daunoblastina, Prednisona o Vincristina L-esparraginasa, Prednisona); 
consolidación, con las mismas drogas empleadas en la inducción; profi­
laxis neuromeníngea completa con MTX intratecal y radioterapia craneal, 
una vez obtenida la remisión completa; tratamiento de sostén con 
6-Mercaptopurina diaria y MTX intramuscular semanal; reinducciones 
periódicas cada dos meses con las mismas drogas utilizadas en la induc­
ción; suspensión terapéutica a los tres años de una remisión completa 
mantenida, previa constatación de una persistencia de la remisión tanto 
clínica como hematológica. En esta revisión previa a la suspensión tera­
péutica, era obligada la biopsia testicular en los varones.

Las recaídas testiculares observadas en este grupo de pacientes fueron 
tres hasta el momento. Comentamos sus historias.

PACIENTE N.° 1: Varón diagnosticado de leucemia aguda linfoide a los tres años de 
edad. Siete días antes del ingreso, palidez y molestias articulares; es diagnosticado co­
rrectamente en el medio extrahospitalario y presentaba al ingreso: palidez marcada de 
piel y mucosas; no diátesis hemorrágica ni adenopatías ni hepatoesplenomegalia. Analí­
ticamente: Hb 7 grs/100; leucocitos: 4.800/mm3 con 63 % de linfoblastos en la fórmu­
la sanguínea; plaquetas: 88.000/mm3. Mielograma aspirativo con: Invasión blástica del 
95 %, por células de hábito linfoide PAS y Peroxidasa negativas. Clasificada como L2 
(FAB). Balance bioquímico completo, normal, incluida la uricemia. Estudio de hemosta­
sia, normal. Líquido cefalorraquídeo, normal.

Radiología: Tórax, simple de abdomen y serie ósea, normales.

Evolución inicial: Recibe tratamiento de inducción con vincristina, Daunoblastina y 
Prednisona, consiguiéndose la remisión completa al cabo de tres semanas. Consolida­
ción con las mismas drogas. Pasa a tratamiento de sostén con 6-Mercaptopurina diaria 
y Methotrexate intramuscular semanal, a la vez que se realiza una profilaxis neurome­
níngea completa (cinco inyecciones de MTX intratecal y radioterapia craneal, 2.500 
rads). Prosigue tratamiento de sostén con reinducciones periódicas bimensuales, hasta 
completar tres años en remisión completa, fecha en la que se decide la suspensión del 
tratamiento.

Los estudios para afirmar remisión completa clínica y hematológica en el momento 
de la suspensión del tratamiento, incluían: Hemograma, Estudio de Coagulación, Mie­
lograma aspirativo, RX de tórax y simple de abdomen; EKO abdominal, fondo de ojo y 
EEG, así como biopsia testicular bilateral.

El paciente estaba asintomático y todas las pruebas demostraron remisión completa 
de la enfermedad, por lo que se suspendió el tratamiento. Tres meses después de la sus­
pensión del tratamiento, se aprecia un aumento considerable del teste izquierdo. Reali­
zada biopsia testicular bilateral, se demostró infiltración leucémica de ambos testes y re­
visado de nuevo no se evidenció enfermedad a ningún nivel, siendo el LCR y la médula 
ósea rigurosamente normales (Fig. 1).
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Se reinició tratamiento así: Radioterapia testicular (total: 2.500 rads), Intensificación 
de la quimioterapia sistémica con vincristina, L-asparraginasa y prednisona, así como 
nueva profilaxis meníngea completa idéntica a la inicial. A continuación pasó a trata­
miento de sostén y reinducciones periódicas. Pese a la radioterapia, el teste izquierdo no 
había disminuido de volumen y el derecho estaba atrófico. Por ello, se decidió una or- 
quidectomía, no demostrándose infiltración testicular, sino extensa fibrosis.

♦

■

Fig. 1. intensa infiltración de células leucémicas en el parénquima testicular. Las imágenes fue­
ron muy similares en los i casos

El paciente completó tres años más de tratamiento; actualmente está sin tratamiento 
y sigue en remisión completa continuada, 35 meses tras la suspensión del mismo.

PACIENTE N.° 2: Varón diagnosticado de leucemia aguda linfoide a los cinco años 
de vida. Una semana antes del ingreso le notaron palidez, astenia, hematomas y 
febrícula. Al ingreso presentaba intensa palidez de piel y mucosas, petequias y hemato­
mas generalizados, microadenopatías generalizadas y hepatoesplenomegalia.

Analíticamente: Hb 4 grs/100; Leucocitos 31.000/mm3 con 48 % de linfoblastos en 
la fórmula sanguínea. Plaquetas 19.000/mm3. Mielograma: con infiltración del 100 % 
por células blásticas de hábito linfoide, PAS y peroxidasa negativas. Clasificada como L2 
(FAB). Estudio de hemostasia: normal. Los estudios bioquímicos habituales, demostraron 
únicamente una marcada hiperuricemia.
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Radiológicamente, el tórax era normal, evidenciándose en la rx simple de abdomen 
y en la EKO abdominal la referida hepatoesplenomegalia. En la serie ósea, se vieron 
bandas radiolucentes metafisarias.

Líquido cefalorraquídeo, normal. Fondo de ojo, normal.

Evolución inicial: con Vincristina, L-asparraginasa y Prednisona, se consigue la remi­
sión completa en cuatro semanas.

Realiza tratamiento de consolidación con las mismas drogas y profilaxis neuromenín­
gea con cinco inyecciones de MTX intratecal y radioterapia craneal (2.500 rads). Pasa a 
tratamiento de sostén con la pauta señalada y asimismo realiza reinducciones bimensua- 
les con las drogas empleadas en la inducción. Año y medio después del diagnóstico, se 
demuestra aumento de ambos testes, por lo que es sometido a revisión completa con lós 
siguientes hallazgos: Hemograma normal; Mielograma con una infiltración blástica del 
15 %.

Biopsia testicular bilateral con infiltración de ambos testes. El resto de las pruebas y 
exploraciones eran normales.

Con el diagnóstico de doble recaída se inicia intensificación de la quimioterapia sis-
témica, así como irradiación testicular bilateral (2.500 rads). Se realizó de 
xis neuromeníngea, tras haberse observado una remisión completa.

Estudiado el sistema HLA de su hermano y demostrada la posibilidad de 

nuevo profila-

un transplan­
te de médula ósea, el paciente es remitido al Hospital de Cantabria (Santander) donde 
es transplantado con éxito. El paciente en la actualidad, está libre de enfermedad y so­
brevive al transplante, sin tratamiento, 24 meses.

PACIENTE N.° 3: Varón diagnosticado de leucemia aguda linfoide a los dos años y 
medio de edad. Ingresa con intensa palidez, hepatoesplenomegalia, poliadenopatía y 
púrpura cutánea generalizada.

Analíticamente: Hemograma con 80.000 leucocitos/mm3 y un 90 % de células de 
hábito blástico en la fórmula sanguínea. Hb: 7 grs/100; plaquetas: 15.000/mm3. Mielo- 
grama: Infiltración blástica del 100 % por células blásticas PAS y Peroxidasa negativas. 
Clasificada como Li (FAB). Bioquímica completa, en la que destaca una marcada hiperu- 
ricemia. Líquido cefalorraquídeo: normal.

Radiología: Tórax, normal; en la radiografía simple de abdomen y en la EKO abdo­
minal se demostró un aumento marcado de las siluetas renales. En el estudio óseo se 
evidenciaron bandas radiolucentes metafisarias.

Evolución inicial: Se le indujo a la remisión completa con vincristina, L-asparraginasa 
y Prednisona, consiguiéndose ésta a las tres semanas de iniciado el tratamiento. Se le 
consolidó con las mismas drogas. Se realizó profilaxis meníngea completa con cinco dosis 
de MTX intratecal y radioterapia craneal (2.500 rads). A continuación hizo tratamiento 
de sostén y reinducciones periódicas durante tres años. Cuando se le iba a suspender el 
tratamiento, se demostró en la biopsia testicular, infiltración testicular bilateral difusa 
con un tamaño normal de ambos testes. La médula ósea era normal y no se evidencia­
ron otros signos de recaída.

Se reinició el tratamiento: Intensificación de la quimioterapia sistémica, radioterapia 
testicular (2.500 rads) y nueva profilaxis neuromeníngea. A continuación, pasó de nuevo 
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a tratamiento de sostén y reinducciones periódicas, manteniéndose así en remisión 
completa por espacio de dos años. El paciente no tenía hermanos.

A los cuatro años de la remisión inicial, ingresa con cuadro neumónico grave y se 
constata una nueva recaída medular. Superado el cuadro neumónico, se inicia quimiote­
rapia intensiva y el paciente hace éxitus con un cuadro de varicela-zóster diseminado.

Discusión y comentarios

La relativa alta frecuencia de las recaídas testiculares, plantea la in­
evitable pregunta de si el testículo es «un santuario» o reservorio de cé­
lulas leucémicas, o si por el contrario la recaída testicular no es más que 
un signo precoz de una recaída sistémica. La respuesta a esta pregunta, 
podría ser importante, puesto que de ser el testículo un reservorio de 
células leucémicas por determinadas condiciones anatomofisiológicas del 
órgano, habría que hacer profilaxis de leucemia testicular como se viene 
haciendo con el sistema nervioso. Pero de momento, la cuestión no está 
clara, aunque de hecho existen grupos de trabajo que, asumiendo esta 
posibilidad, practican la irradiación testicular profiláctica (13, 14).

Hay diversas teorías en la actualidad para tratar de aclarar la génesis 
de la leucemia testicular y que en síntesis serían las siguientes:

1. La existencia de una barrera hematogonadal. La existencia de 
una barrera hematogonadal, similar a la hematoencefálica, impediría el 
paso de los citostáticos, constituyéndose así el teste en un auténtico 
«santuario» de células leucémicas, a partir del cual surgirían nuevas dise­
minaciones (15). Tal hipótesis de trabajo, no ha podido confirmarse ex­
perimentalmente; y se pone en duda desde el punto de vista clínico, ya 
que se han observado regresiones parciales de los infiltrados testiculares 
bajo la acción de la quimioterapia.

2. £/ teste es un órgano inmunológicamente privilegiado. La posi­
bilidad de que el testículo, se comporte como un órgano inmunológica­
mente privilegiado, sería la explicación para algunos autores (16). De 
acuerdo con esta teoría, el teste tendría unas peculiaridades inmunológi- 
cas determinadas para permitir la permanencia de células leucémicas en 
el mismo, durante la remisión medular.

3. Efecto de la temperatura testicular. En 1976, Van Eys y Sullivan 
(17) observaron en un paciente con criporquidia, una recaída en el teste 
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descendido y no en el criptorquídico. Basándose en ello, pensaron que 
la acción de los quimioterápicos es más intensa a temperatura corporal, 
siendo la temperatura del escroto una condición favorecedora de reser­
vónos leucémicos, por una baja acción quimioterápica a ese nivel. Poste­
riormente, se han visto recaídas leucémicas en testes criptorquídicos, 
quedando en entredicho dicha teoría (18).

4. Teoría hormonal. Recientemente, se ha puesto en circulación 
una interesante teoría sobre la leucemogénesis testicular, que por otro 
lado no pasa de ser una hipótesis de trabajo (19)- Esta teoría baraja la 
posibilidad de que la testosterona producida «in situ» por las células de 
Leydig, bloquee los receptores de membranas para los antiblásticos, al 
ser los mismos que para dicha hormona. De esta forma, al no ser ataca­
das las células leucémicas por el efecto protector de la testosterona, el 
teste se convertiría en un auténtico «santuario» leucémico.

Sea cual fuese la teoría explicativa, hay un hecho evidente: La leuce­
mia testicular es relativamente frecuente, ensombrece el pronóstico y 
por ello presupone una estrategia para diagnosticarla y tratarla adecua­
damente.

La infiltración leucémica del teste puede ser clínicamente aparente 
con aumento del volumen del mismo; pero puede ser silenciosa y detec­
tarse solamente por biopsia testicular. Dependiendo del momento en 
que aparezca puede tener una significación pronostica variada. Las cir­
cunstancias de aparición de una recaída testicular podrían sistematizarse 
así de cara al pronóstico:

A) Recaídas testiculares aisladas

El verdadero significado de las recaídas testiculares aisladas no es fácil 
de evaluar. Siempre en el terreno de la generalización, podría decirse:

1. Recaídas testiculares clínicas aisladas durante la fase de quimio­
terapia (antes de suspender el tratamiento). El pronóstico en general es 
desfavorable, aunque se realice irradiación testicular, se instaure una 
quimioterapia sistémica agresiva y se realice una nueva profilaxis neuro- 
meníngea. En este grupo de recaídas precoces la respuesta al tratamien­
to no es lo agradecida que cabría esperar; y se precisan nuevos ensayos 
controlados de quimioterapia intensiva para intentar controlar una en­
fermedad que, aunque no se demuestre, rebasa las fronteras del tes­
tículo.
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2. Recaídas testiculares clínicas aisladas tras la suspensión del trata­
miento. En este supuesto, el tratamiento a base de Radioterapia testicu­
lar, quimioterapia sistémica intensa y nueva profilaxis neuromeníngea, 
mejora notablemente el pronóstico, y la sobrevivencia del grupo. En es­
tos casos, la enfermedad se comporta como aislada y autolimitada al 
testículo.

3. Infiltrados testiculares ocultos. El significado de los infiltrados 
testiculares ocultos, es distinto a los dos supuestos anteriores. Existen di­
ficultades de momento para valorar los resultados, por dificultades me­
todológicas. La incidencia de biopsias positivas varía mucho entre las 
distintas series publicadas (entre un 9 % y un 33 %). Por otro lado, el 
patólogo tiene dificultades para interpretar las biopsias en muchos ca­
sos: leves infiltrados difusos pueden pasar desapercibidos, dándose las 
biopsias como negativas con recaída en el teste a los pocos meses; y, 
auténticos infiltrados focales, dada su poca entidad también pueden es­
capar a la atención del observador. Todo ello hace que se llegue hasta 
un 10 % de falsos negativos en las biopsias.

La proporción de recaídas medulares y meníngeas subsiguientes, varía 
con las series y no está definitivamente evaluada. La gama de variabilidad 
comunicada hasta la fecha, va de un 18 % a un 75 % ; variabilidad explica­
ble por las dificultades diagnósticas señaladas, el escaso número de pacien­
tes evaluados y las distintas conductas terapéuticas seguidas.

B) Recaídas testiculares clínicas simultáneas con recaídas 
MEDULARES

Este tipo de recaídas en general tienen mucho peor pronóstico que 
las recaídas testiculares aisladas, y comportan en general la existencia de 
enfermedad generalizada y de difícil control.

Llegado este momento, cabe preguntarse, cuál es la actitud diagnós­
tica y terapéutica frente al problema de la leucemia testicular.

Actitud diagnóstica. Debe hacerse precozmente, en los varones afec­
tados de leucemia aguda linfoide, una biopsia testicular bilateral, a la 
búsqueda de infiltraciones testiculares clínicamente inaparentes. Parece 
que es prudente realizar tal biopsia pronto, aproximadamente al final 
del primer año de tratamiento.

La amplia experiencia del MRC (20) del SWOG (21) y del CCSG (22) 
apoyan esta idea, pues demuestran una incidencia valorable de biopsias
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positivas (15 % y 12 % respectivamente); ello permitiría un tratamien­
to precoz de las recaídas. Porque está demostrado que, cuando la 
recaída aislada es clínicamente aparente, ello supone en muchos casos 
un mal pronóstico y una mala evolución de la enfermedad. Los casos 
publicados por Stoffel (23), Kuo (24), Sullivan (25) y la experiencia del 
MRC (26) apoyan esta afirmación, pues demuestran elevado porcentaje
de recaídas posteriores tanto medulares 
miento de la sobrevivencia.

Actitud terapéutica. Siempre que : 

como extramedulares con acorta­

se demuestre infiltración testicu­
lar hay que asumir las siguientes medidas:

1. Tratamiento radioterápico local
La irradiación de ambos testes a dosis de 20 a 25 Gy aplicada en 10- 

12 fracciones. Esta dosis, suele ser suficiente para evitar una recidiva lo­
cal (27), siendo facultativa la orquidectomía uni o bilateral en determi­
nadas ocasiones: testes manifiestamente tumorales, etc.

2. Intensificación del tratamiento sistémico
Cuando hay recaída testicular, hay que asumir una intensificación 

del tratamiento sistémico, aun cuando no haya signos de recaída medu­
lar (28). Tal intensificación supone el empleo de tres o cuatro fármacos, 
prosiguiendo luego el tratamiento de mantenimiento al menos durante 
dos años; en pacientes con hermanos HLA-idénticos, se valorará el trans­
plante de médula ósea, como alternativa de tratamiento.

3. Nueva profilaxis neuromeníngea
Podría discutirse, en base a su neurotoxicidad, si el tratamiento de­

be ser completo (Radioterapia y quimioterapia intratecal) o es suficiente 
con la quimioterapia intratecal; pero lo que es indiscutible es su necesi­
dad, dado que está plenamente demostrado que en las recaídas testi- 
culares sean ocultas o clínicas, debe hacerse por la posibilidad de 
recaídas subsiguientes en el SNC.

Es importante recordar que el manejo del varón leucémico tiende a 
individualizarse en el contexto de las leucemias agudas linfoides. En 
efecto, los estudios americanos de los grupos CCSG y SWOG (29) han de­
mostrado la relación entre prolongación del tratamiento y la posibilidad 
de recaída testicular en el niño. Así, hubo más recaídas testiculares en 
niños que hicieron tres años de tratamiento, que los que lo prolongaron 
dos años más. Estas y otras experiencias, harán que en el futuro se tien­
da a individualizar el tratamiento del varón respecto al de la hembra, no 
sólo en cuanto a su mayor duración, sino también quizás en cuanto al 
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tipo de quimioterapia a emplear: tratamientos más intensivos de conso­
lidación y reinducción (30) y búsqueda de nuevas drogas o combina­
ciones más eficaces.

Finalmente, y para terminar hagamos un breve comentario a los ca­
sos que presentamos y a las actuaciones en torno a ellos.

En el primer caso, había una recaída testicular clínica aislada, después 
de la supresión del tratamiento. Su evolución, ha sido favorable hasta el 
momento y una vez finalizado el programa de tratamiento previsto, lleva 
en remisión completa 35 meses después de la recaída testicular.

El segundo caso, comportaba mucho peor pronóstico, dado que la 
recaída testicular se acompañó de recaída medular. Por ello, una vez ra­
diados los testes, hecha la profilaxis meníngea y conseguida la remisión 
completa en médula ósea, se le sometió a un transplante de MO, al te­
ner un hermano compatible. Desde que fue transplantado lleva en re­
misión completa continuada 24 meses y sin tratamiento.

El tercer caso, tenía mal pronóstico desde el inicio de la enferme­
dad. Lo habíamos cualificado como una leucemia linfoide aguda de alto 
riesgo, por el número de datos de mal pronóstico acumulados. Y pese a 
haber puesto en marcha todas las medidas, hizo una nueva recaída me­
dular a los dos años de haber recaído en el teste. De haber tenido un 
hermano HLA compatible hubiese sido transplantado en su primera 
recaída pero ello fue imposible.

La leucemia testicular constituye, en suma, en el varón afecto de LAL un 
riesgo importante de recaída. Esta recaída está relacionada con las circuns­
tancias de su aparición, por lo que al pronóstico se refiere; pero con las me­
didas que se propugnan actualmente (radiación testicular, intensificación de 
la quimioterapia y profilaxis neuromeníngea) el porvenir del paciente no es 
necesariamente malo en todos los casos; en efecto: con este proceder, una 
proporción superior al 50 % de los pacientes con infiltrados en las biopsias o 
con recaídas tardías viven en remisión prolongada y continuada. Peor pro­
nóstico tienen las recaídas precoces durante la quimioterapia y es previsible 
que se encuentren vías para la solución del problema (Nuevas modalidades 
de quimioterapia, transplante de médula ósea, etc.).

Cabe finalmente señalar que la radiación testicular bilateral profilác­
tica, como se hace con el SNC, no se ha consolidado como método 
aceptable por su elevada toxicidad: atrofia testicular con destrucción del 
parénquima de la glándula, conduciendo a la infertilidad y a un déficit 
de secrección de testosterona.
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Una muestra de enfermos tuberculosos. Hospitalizados en el 
período de 10 años

Sánchez Martín, J.; García-Nieto, G.; García-Faria, C.;
Rodrigo Palacios, J.; Trabada Guijarro, E. y De la Mata Franco, G.

RESUMEN: Los autores analizan la población infantil hospitalizada por tuberculo­
sis, en los 10 últimos años. Se establecen dos períodos de 5 años cada uno, con y 
sin profilaxis con B.C.G. respectivamente. Se comentan el númeto total de 48 
casos y la edad de máxima incidencia a los 6 años. Las formas diseminadas corres­
ponden a niños con edad igual o inferior a 3 años. La participación de SNC es 
del 6,2 %. Palabras clave: Tuberculosis en hospitalizados. BCG. Meningitis 
TUBERCULOSA.

A SAMPLE OF TUBERCULOUS PATIENTS HOSPITALIZED IN A 10 YEARS 
PERIOD (SUMMARY): The authors analyze children in the hospital on account of 
the tuberculosis for the last ten years. They have divided them into two periods 
of five years, with and without B.C.G. prophylaxis. They comment all the forty­
eight cases and their maxim incidence at six years old. The disseminate cases are 
children three years old or less. The SNC participation is 6,2 per cent. Key 
words: Tuberculosis in hospitalized children. BCG. Tuberculous meningitis.

Introducción

El riesgo anual de infección tuberculosa tiene una distribución a lo 
largo de la vida muy poco homogénea, de forma que la incidencia es 
mucho mayor en los primeros años y durante la edad escolar. STYBLO, 
K. y col. (1), estiman que el 80 % de las infecciones se producen en los 
15 primeros años de vida y el 40 % lo hacen antes de los 4 años de 
edad. La edad pediátrica representa pues, una época en la que ocurren 
la gran mayoría de las infecciones. Esto tiene una gran trascendencia 
desde el punto de vista práctico, ya que las medidas de exploraciones

Servicio de Pediatría del Hospital General Yagüe de Burgos. 
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tuberculínicas y la edad de la quimioprofilaxis viene determinada por 
esta característica.

La importancia de la endemia en nuestro país determina también as­
pectos epidemiológicos importantes (2, 3), de forma que el 80 % de los ni­
ños infectados menores de 3 años van a desarrollar las tuberculosis graves: 
Hematógenas y del SNC. Además, en la edad infantil hay una estrecha co­
rrelación entre la intensidad de la reacción tuberculínica y el riesgo de de­
sarrollar la enfermedad, lo que no ocurre en la edad adulta (4).

Si bien la evolución natural de la enfermedad tiende a la autolimi- 
tación a partir de un «punto crítico» sanitario, existe la impresión gene­
ral de que en nuestro país estamos asistiendo a un descenso muy lento 
de la enfermedad, como puede verse en algunos trabajos sobre epide­
miología infantil de los últimos años.

En el momento actual nuestros esfuerzos deben de dirigirse a la de­
tección y al tratamiento precoz de los nuevos casos. Nuestra aportación 
tiene por objeto el tratar de comentar las características de la población 
hospitalizada por tuberculosis durante los 10 últimos años en nuestro 
Servicio.

Material

Se ha realizado un estudio sobre los enfermos ingresados en los 10 
últimos años. El análisis comprende dos poblaciones diferentes, una 
desde 1975 a 1979 en la que se realizaba profilaxis vacunal con B.C.G. y 
otra desde 1980 a 1984 en la que no se realizó profilaxis.

Los enfermos con tuberculosis no son ingresados de una forma siste­
mática en nuestro Servicio. Los ingresos se realizan por alguna de las si­
guientes causas:

— Como problema terapéutico, bien por toxicidad de la medicación 
o por la importancia de la forma clínica.

— Como problema diagnóstico.
— De forma profiláctica, para evitar contagios.
— Por causas sociales y familiares.
El número de enfermos estudiados durante este período ha sido de 

21 para los 5 primeros años y de 27 para los cinco últimos, en total 48 
enfermos. Esto representa un 0,53 % de todos los ingresados en esta 
unidad.
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Métodos

En la metodología del estudio hemos analizado los siguientes as­
pectos:

Enfermos ingresados por tuberculosis y número de ingresados por 
otras patologías, excluidos los ingresados en la Unidad Neonatal.

Formas clínicas de tuberculosis.
Edad de los enfermos.
Sexo.
Incidencia anual.

Resultados

Enfermos ingresados y enfermos afectos de tuberculosis. El número 
total de ingresados durante el período de 10 años ha sido de 8.988, 
excluidos los recién nacidos patológicos. De este conjunto de enfermos, 
hemos hallado 48 tuberculosis en niños con edades comprendidas entre 
los 4 meses y los 9 años. La tasa ha sido de 0,53 % de enfermos tuber­
culosos sobre el total de ingresos. Esta tasa es bastante homogénea del 
año 1975 hasta el año 1982, sin embargo, se ha incrementado el 100 % 
durante los dos últimos años del estudio. Durante este período hemos 
asistido a un descenso de los ingresos totales y a un ascenso de enfermos 
tuberculosos (Tabla I).

Tabla I. NUMERO DE TUBERCULOSIS. NUMERO DE INGRESOS

AÑO TUBERCULOSIS INGRESOS TOT. PORCENTAJE

1975
1976
1977
1978
1979
1980
1981
1982
1983
1984

5
5
4
5
2
4
3
4 
7
9

1.165
1.190
1.071

913
796
808
675
742
859
769

0,42 %
0,42 %
0,37 %
0,54 %
0,25 %
0,49 %
0,44 %
0,53 %
0,81 %
1,17 %

TOTAL 48 8.988 0,53 %
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Incidencia anual. La máxima incidencia anual de ingresos la hemos 
observado durante el período 1980-1984 con 27 enfermos en total, du­
rante estos cinco años, con una aceleración máxima de la curva, a partir 
del año 1982 y con punto crítico en el año 1984. Lo que contrasta con 
la estabilidad de la incidencia durante los años anteriores al estudio. Ig­
noramos si este resultado es fruto de un incremento de la tuberculosis 
en la población infantil o resulta de otras variables, como el número de 
población asistida, mejor aceptación de los servicios hospitalarios, etc.

Edad de los enfermos. Respecto a la edad, el enfermo más joven de 
la serie tenía 4 meses y el mayor 9 años. De la tabla II se deduce que la 
más baja incidencia está por debajo del año y a partir de los 7 años. 
Hay un punto máximo a los 6 años de edad, tanto para el período 
1975-1979 como para el de 1980-1984, con tasas del 22,2 % en este úl­
timo período. Las formas más graves se han presentado en niños meno­
res de 3 años.

Tabla II. NUMERO DE ENFERMOS POR EDADES

PERIODO 1975/1979 1980/1984

EDAD NUMERO % NUMERO %

1 a.
1 a.
2 a.
3 a.
4 a.
5 a.
6 a.
7 a.
8 a.
9 a.

2
2
4
3
3
1
4
1
0
1

9,5
9,5

19
14,1
14,1
4,7

19,5
4,7

4,7

1
3
2
4
4
3
6
1
2 
0

3,7
11,1
7,4

14,8
14,8
11,1
22,2

3,7
7,4

TOTAL 21 100 27 100

Tabla III. FORMAS CLINICAS

1975/1979 1980/1984 TOTAL

11
6
2
1
1

Primoinfección (Bipolar) 
Pulmonar
S. Nervioso C.
Pleural
Eritema Nudoso

12
12

1
0
2

23
18

3
1
3
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Formas clínicas. Hay un claro predominio de las primoinfecciones, es 
decir, formas gangliobronquiales o bipolares con un 48 %. De los 48 
enfermos ingresados, 23 son primoinfecciones y 18 formas pulmonares 
graves: miliar, neumonía, etc. Dentro de las formas extrapulmonares 
hemos tenido 3 meningitis tuberculosas, lo que representa el 6,2 %. 
Hay una relación clínica-edad que conviene destacar, y es que el 50 % 
de las 21 formas graves, tenían una edad inferior a 3 años (Tabla III).

Sexo. No hemos encontrado diferencias importantes en cuanto al se­
xo, ya que 25 han sido niñas y 23 han sido varones.

Comentarios

Existen interesantes estudios epidemiológicos sobre la tuberculosis y 
la comunidad, sobre todo referidos a las tasas de infección, prevalencia 
de infección, reducción del índice de infección (5), etc. En nuestro país 
no hay datos epidemiológicos demasiado fiables, pero parece existir un 
descenso lento de la tuberculosis. Sin embargo, no disponemos de un 
estudio completo de la incidencia, a nivel hospitalario, de la prevalencia 
en la edad infantil.

Las interesantes aportaciones al último Congreso Nacional de Pedia­
tría por algunos grupos de diversos Centros Pediátricos (6, 7), puede 
servir de orientación sobre esta problemática, sobre la que nuestra re­
gión debería de sacar sus propias conclusiones.

Los centros de Madrid aportan una incidencia de tuberculosis hospi­
talaria desde 1980 a 1984, que oscila entre 2,7 y 17,88 % para edades 
comprendidas antes de los 10 años. Nuestro rango oscila entre 3,7 y 
22,2 %, lo que es ligeramente superior durante este mismo período de 
tiempo. La incidencia por edades parece ser máxima entre 1 y 6 años 
para estos mismos centros, y entre 4 y 6 años para la región valenciana, 
lo cual está más de acuerdo con nuestros resultados, en los que predo­
mina la edad de 6 años.

Como era de esperar, la gran mayoría de las estadísticas de los cen­
tros hospitalarios, refieren un predominio de las formas clínicas pulmo­
nares frente a las primoinfecciones, que no suelen eludir el filtro de las 
Policlínicas. En nuestra serie, sin embargo, hay predominio de las for­
mas bipolares o gangliobronquiales.
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La participación del SNC oscila de unos a otros centros entre el 5,28 
y el 9,2 %, en nuestro caso el 6,2 % está dentro del rango de la mayo­
ría de los centros.

Conclusiones

1.a

2.a

La máxima incidencia de nuestros casos corresponde a enfermos 
entre 2 y 6 años, con punto máximo a los 6 años.
No hemos encontrado diferencias significativas respecto al sexo.

3 .a Si bien parece que nos hallamos ante una fase estable de la en­
fermedad, se aprecia en nuestra casuística un incremento en 
los 2 últimos años.

4 .a Gran predominio de las formas intrapulmonares. El 43,8 % 
son formas diseminadas, graves, en menores de 3 años.
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Estudio del equilibrio ácido-base: fracción R, en tomadores de 
anticomiciales

J. de Manueles, J. I. García Burriel; L. Maroto; J. Prieto y V. Salazar

RESUMEN: Se ha estudiado el equilibrio ácido-base y fracción R en 32 niños toma­
dores de anticonvulsivantes y 25 niños controles, comparándolos entre sí. Obser­
vando que existían diferencias significativas en las cifras de cloremia (p<0,05), 
bicarbonatemia (p< 0,001) y umbral renal para el bicarbonato (p< 0,0001). No 
encontrando diferencias en la fracción R, ni en los demás parámetros estudiados. 
Se analiza la acidosis metabólica observada. PALABRAS CLAVE: ANTICONVULSIVAN­

TES. Equilibrio ácido-base. Anión gap. Acidosis renal.

STUDY OF ACID-BASE BALANCE: ANION GAP IN ANTICONVULSIVANTS 
TAKEN CHILDREN (SUMMARY): The acid-base balance and anion gap were stu­
died by comparing 32 children treated with anticonvulsants and 25 controls. It 
was observed that significant differences existed in cloremia (p<0,05), bicarbo- 
natemia (p<0,001), and in the renal threshold of bicarbonate (p<0,0001). No 
differences were found in the anion gap, nor in the other parameters studied. 
The observed metabolic acidosis is being analized. Key WORDS: ANTICONVUL­

SANTS. Acid-base balance. Anion gap. Renal acidosis.

Introducción

Los efectos deletéreos asociados a la utilización de anticomiciales 
(hidantoína y fenobarbital) descritos en niños epilépticos afectan a 
múltiples funciones orgánicas, pudiendo existir trastornos metabólicos y 
electrolíticos importantes (1), complicaciones isquémicas e hipóxicas (2, 
3) y alteraciones en el metabolismo de los principios inmediatos (4, 
5, 6).

Departamento de Pediatría (V. Salazar). Hospital Clínico Universitario de Salaman­
ca. 51007 Salamanca.
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Son numerosas las comunicaciones en torno a los efectos que estas 
drogas ejercen sobre el metabolismo calcio-fosfórico. Se han descrito: 
elevación de fosfatasas alcalinas (5, 7), hipocalcemia (5, 7, 8, 9), hipo- 
fosforemia (10), e hiperfosfaturia como resultado de un posible hiperpa- 
ratiroidismo secundario.

En relación con los hidratos de carbono, se ha observado una dismi­
nución de la tolerancia a la glucosa directamente proporcional a la dosis 
y, asimismo, una disminución de la secreción de insulina directamente 
proporcional con la dosis de anticomiciales, aunque no parece ser resul­
tado de una acción sobre el metabolismo de la misma (5).

En estudios realizados «in vitro», se ha observado una modificación 
de los flujos de los diferentes cationes dependientes de una acción enzi- 
mática de la difenilhidantoína. La acción de dicha droga sobre el 
equilibrio electrolítico a un lado y a otro lado de la menbrana celular, y 
su verosímil actuación sobre los mecanismos de transporte de calcio, 
permiten vislumbrar un mecanismo enzimático en el sentido del obser­
vado «in vitro» (5). Igualmente se conoce la existencia de una disminu­
ción en la capacidad de acidificación de la orina, que según apuntan 
ciertas experiencias (11), sería consecuencia del trastorno en el manejo 
del bicarbonato por el túbulo renal proximal consecutivo a la ingesta de 
hidantoína y fenobarbital, aunque no se puede asegurar el mecanismo 
íntimo.

Hay que significar por otro lado, la importancia del llamado «Vacío 
aniónico», «Anión gap» o «Fracción R». En toda valoración de los tras­
tornos ácido-básicos se debe incluir dicha «Fracción R», ya que puede ser 
calculada de forma sencilla y es de gran utilidad para el diagnóstico de 
múltiples trastornos metabólicos (12-16). Oh y Carroll (15) definen cla­
ramente la «Fracción R» como la diferencia de concentraciones entre los 
aniones «no medibles» y los cationes «no medibles», lo cual puede ser 
calculado a partir del conocimiento de los valores de los electrolitos 
«medibles» (Na+, K+, Cl“, COjH-). Se fundamenta en el principio de 
electroneutralidad que rige el comportamiento de los fluidos extracelu­
lares, según el cual, la suma de cationes es igual a la suma de aniones, 
incluidas las estimaciones de la carga negativa neta de las proteínas cir­
culantes (12, 13).

TOTAL ANIONES SERICOS = TOTAL DE CATIONES SERICOS
A. MEDIBLES + A. NO MEDIBLES = C. MEDIBLES + C. NO MEDIBLES 
FRACCION R = A. NO MEDIBLES — C. NO MEDIBLES (13, 17) 
FRACCION R = C. MEDIBLES — A. MEDIBLES (12-16)
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De este modo, la «Fracción R» puede ser calculada a partir de la dife­
rencia entre las concentraciones de Na+ y K+ por un lado, y las concentracio­
nes de Cl“ y CO3H" por otro lado. La concentración de K+, en la práctica al 
no variar cuantitativamente mucho se excluye de la fórmula

Fracción R = Na+ — (CF + CO3H-)

Hipótesis

El motivo de este trabajo es comprobar la existencia de modificacio­
nes en la «Fracción R» en niños tratados con anticomiciales, como resul­
tado de los efectos deletéreos anteriormente citados, y si ésta podría ser 
un patrón más a tener en cuenta en niños epilépticos.

Material y métodos

Se han estudiado treinta y un niños, trece hembras y dieciocho va­
rones, con edades comprendidas entre el año y medio y los catorce 
años, tomadores de anticomiciales entre los dos y noventa y seis meses. 
Como controles, se han empleado veinticinco niños, dieciséis varones y 
nueve hembras, con edades comprendidas entre los tres y los catorce 
años. Tanto en controles como en pacientes, se han estudiado los si­
guientes parámetros: ionograma sérico (sodemia, potasemia, cloremia, 
bicarbonatemia, fosfatemia, calcemia iónica), equilibrio ácido-base (pH, 
PCO2), proteínas totales y el umbral renal para el bicarbonato.

Los métodos seguidos para establecer las cifras de calcio iónico circu­
lante, se realizó mediante el nomograma de Me Lean-Hasting. No se ha 
corregido la calcemia en relación con el pH sanguíneo debido, a que la 
variación sería despreciable. Es bien conocido que los cambios de pH 
modificaron la tasa de calcio iónico, así: una alcalosis puede provocar 
una hipocalcemia, ya que el incremento de pH aumenta la unión del 
calcio a las proteínas plasmáticas, debido probablemente a una compe­
tencia entre el calcio y los hidrogeniones por las valencias negativas de 
las proteínas. No obstante se sabe por Moore (18) que el incremento de 
una décima del pH desde valores de 6,8 a 7,8 solamente hace decrecer 
el calcio iónico 0,04 mM/1., por lo que en nuestros casos, con mínimos 
cambios de pH sanguíneo, la corrección no iba a modificar de forma 
sustancial la calcemia.
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El fósforo sérico, basado en el método de Fiske y Subbarow (19) fue 
medido por espectrofotometría a una longitud de onda de 680 nm., 
con una incubación previa de veintiún minutos a 37 °C, por la colora­
ción del ácido ascórbico, usando un «Coulter Chemistry» de veintiún 
parámetros. El estudio del equilibrio ácido-base se realizó con un equi­
po Microastrup Radiometer Copenhagen, tipo AME ic-22 y utilizando el 
nomograma de Siggaard-Andersen. La capacidad de reabsorción de bi­
carbonato se efectuó por los métodos específicos seguidos por nuestra 
sección de nefrología. La determinación de sodio y potasio séricos, cloro 
y proteínas totales se efectuaron con los métodos habituales del Hospital 
Clínico.

El estudio estadístico comprende, la valoración de la magnitud y va­
riabilidad de nuestras series (media aritmética y desviación típica); acep­
tar o rechazar, en términos de probabilidad, la identidad de las mues­
tras con el test paramétrico «t de Student» y análisis de coeficientes de 
correlación «r de Pearson». Se ha llevado a cabo con la calculadora pro- 
gramable Litton Monroe I860, y programas estadísticos propios. Hemos 
considerado valores significativos p<0,05 tanto para las diferencias, co­
mo para las correlaciones.

Resultados

Los valores de la media y desviación típica de cada uno de los facto­
res que intervienen en el cálculo de la «Fracción R» fueron los siguien­
tes: Para la natremia, la media fue de 139,16 mEq/L en pacientes y 
138,75 mEq/L en controles, con desviaciones típicas de 2,31 y 2,43 res­
pectivamente. Para la potasemia, el valor de la media para pacientes fue 
de 4,07 mEq/L, y controles con desviaciones típicas de 0,24 y 0,26 res­
pectivamente. El segundo término de la fórmula para el cálculo de la 
«Fracción R», arrojó unos valores de la media para la cloremia de 104,19 
mEq/1. en pacientes y de 102,5 mEq/1. en controles, con desviaciones 
típicas de 3,13 y 3,37 respectivamente. Para la bicarbonatemia, la media 
fue de 21,25 mEq/1. en pacientes y de 23,24 mEq/1. en controles, con 
desviaciones típicas de 2,28 y 1,67 respectivamente. Los valores de la 
media para la «Fracción R» fueron de 17,78 mEq/1. en pacientes y de 
17,04 mEq/L en controles, con desviaciones típicas de 3,90 y 4,05 res­
pectivamente. Estos valores, junto con los obtenidos para el resto de los 
parámetros estudiados, quedan recogidos en la tabla I.
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Fig. 1. Valores medios de cloremia en contro­
les y pacientes. Existe una diferencia estadísti­
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En cuanto al significado de las diferencias entre los valores medios de 
estos parámetros que intervienen en el cálculo de la «Fracción R», así co­
mo el significado de las diferencias de los valores medios de la «Fracción 
R», estudiados en pacientes y controles, resultaron significativos para los 
valores de la cloremia y de la bicarbonatemia, con una P<0,05 para los 
primeros (Fig. 1) y P< 0,001 para los segundos (Fig. 2). Resultaron asi­
mismo significativas las diferencias encontradas para los valores del um­
bral renal de bicarbonato estudiados en pacientes y controles, resultan­
do una P<0,0001 (Fig. 3). No resultaron diferencias significativas para 
el resto de los parámetros estudiados (Tabla I).

UMBRAL RENAL BICARBONATO

28- +2 DT

26-
X

+2 DT
24-

-2DT
22—

X

20-

18- --2DT

16-

CONTROLES PACIENTES

Fig. 3. Diferencias significativas encontradas 
entre los valores del umbral renal de bicarbona­

to de pacientes y controles (P <0,0001)

P< 0.0001

Por lo que respecta a los coeficientes de correlación estudiados, se 
obtuvo significación para la correlación «Fracción R-bicarbonatemia» en 
pacientes con una P<0,01 (Fig. 4); para la correlación «Fracción R-um- 
bral renal para el bicarbonato» en pacientes con una P<0,05 (Fig. 5). 
Las correlaciones establecidas entre controles y pacientes para la «Frac­
ción R» por una parte, y edad, pH, fosforemia, sodemia, PCO2, calce - 
mia iónica, proteínas y potasemia por otro, no resultaron significativas, 
así como tampoco lo fueron las establecidas para la «Fracción R» con bi­
carbonatemia y umbral renal en controles. Por último, tampoco fue sig-
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nificativa la correlación entre cloremia y bicarbonatemia, tanto en pa­
cientes como en controles.

26

24

GAP - BICARBONATO PACIENTES

P< 0.01

UR 
264

24-

GAP-UMBRAL RENAL Bi PACIENTES

22 22-
P < 0.05

20-

£
20-
í

A GAP 75 GAP
Fig. 4. Correlacción significativa entre la frac- 
cción R y la bicarbonatemia en pacientes 

(P <0,01)

Fig. 5. Correlación significativa entre fracción 
R y el umbral de bicarbonato en pacientes 

(P<0,0ó)

B I

2 6 8 2 6 8

Tabla I. SIGNIFICADO DE LAS DIFERENCIAS ENTRE VALORES MEDIOS DE LOS 
PARAMETROS ESTUDIADOS EN CONTROLES Y PACIENTES

TCONTROLES PACIENTES P<

X XDT DT

Edad 
Umbral 
Sodemia 
Potasemia 
Cloremia 
Bicarconatemia 
Fracción «R» 
pH sanguíneo 
PCO2 
Prot. total 
Calcemia 
Fosforemia

9,16 
25,34 

138,75
4,06 

102,50 
23,24 
17,04
7,40

38,70
7,09
4,10
4,39

3,20 
1,29 
2,43 
0,26 
3,37 
1,67 
4,05 
0,02 
2,10 
0,37 
0,22 
0,92

7,37 
21,30

139,16
4,07 

104,19
21,25
17,78
7,39

35,30 
7,01
3,99
4,44

3,63 
1,75
2,31 
0,24 
3,13 
2,28 
3,90 
0,02 
4,10 
0,35 
0,25 
0,87

no sig. 
7,21 

no sig.
»

—1,90 
3,87 

no sig.
»

no sig. 
0,0001 
no sig.

» 
0,05 
0,001 
no sig.

»
» »
» »
» »
» »

Comentarios

Los valores obtenidos para la «Fracción R» en pacientes y controles, 
no presentan diferencias significativas, lo cual demuestra que la acidosis 
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desarrollada por los pacientes quedaría incluida en el grupo de acidosis 
con «Fracción R» normal (14-16, 12, 20). A pesar de que está descrito 
que los anticomiciales pueden modificar el metabolismo de los princi­
pios inmediatos (4-6), a la vista de nuestros resultados, con valores en 
los pacientes para la «Fracción R» similares a los controles, no podemos 
hablar de modificaciones relevantes en cuerpos cetónicos, ácido láctico y 
otros ácidos orgánicos que de haber estado aumentados, hubieran eleva­
do el vacío aniónico (12-15, 21, 22). Es importante señalar a este res­
pecto, que dentro de la epilepsia se han descrito problemas de tipo hi- 
póxico e isquémico derivados de la utilización intravenosa y prolongada 
de las drogas anticomiciales (2). Nuestros pacientes, sin embargo, no es­
taban sometidos a esta vía de tratamiento, y no podemos por otro lado 
referir ningún signo o síntoma que evocara alteraciones en la oxigena­
ción en el momento de su estudio.

En cuanto a la caída de la bicarbonatemia, la hemos valorado como 
debida a una pérdida precoz e inadecuada de bicarbonato por el túbulo 
proximal (24). Tendremos así, una acidosis metabólica renal sin altera­
ciones importantes en la filtración, pues de haber existido éstas, se hu­
bieran manifestado por una elevación de la «Fracción R» (12, 14, 15, 
25), pues no en vano son los trastornos del sistema urinario, los que 
tienen una mayor incidencia en la elevación de la «Fracción R» (26).

El análisis de las diferencias entre los valores medios de los elementos 
que componen la fórmula para el cálculo de la «Fracción R», han resulta­
do significativos para el cloro y para el bicarbonato, parámetros que junto 
con el umbral renal, son dependientes principalmente de los mecanis­
mos renales. Si además, consideramos el hallazgo de una correlación ne­
gativa entre la «Fracción R» y el cloro entre pacientes y controles, se puede 
pensar que la acidosis desarrollada sea una acidosis hiperclorémica con 
«Fracción R» normal. La cloremia y la bicarbonatemia de nuestros pacien­
tes, se compensaría con lo que la «Fracción R» no se eleva.
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Caso Radiológico del trimestre

M. Rodríguez Suárez**; C. Celorio Peinado*;}. B. García Hernández** 
y M. Orense Collado***

Presentación del caso
Recién nacido que ingresa para estudio de masa abdominal, diagnosticada intraútero 

por ecografía al octavo mes de gestación.
En la exploración física se aprecia un aumento del perímetro abdominal, palpándose 

una masa a nivel de hipocondrio izquierdo, de consistencia dura, bordes nítidos y re­
dondeados, de unos 9 cm. de tamaño por debajo del reborde costal.

Los estudios analíticos complementarios (Hemograma, coagulación ionograma, ure­
mia, proteinemia, sistemático y sedimento de orina) son normales.

Radiológicamente se observa una gran masa que ocupa el hipocondrio izquierdo, 
desplazando asas intestinales, y en la urografía intravenosa una distorsión del sistema 
colector del riñón izquierdo (Fig. 1), confirmándose por ecografía una masa intrarrenal 
de carácter sólido (Fig. 2).

Fig. 1. litografía intravenosa: Fig. 2. Ecografía renal izquierda: Masa intrarrenal de borde
Riñón derecho normal. A nivel bien definido, de carácter sólido con abundantes ecos en su
de riñón izquierdo se aprecia interior
una masa que desplaza y distor­

siona los cálices
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Medico Residente Servicio de Radiología.
Médico Adjunto de Radiología Pediátrica.
]efe de Sección de Radiología Pediátrica.

(Servicio de Radiología del Hospital Ntra. Sra. de Covadonga, Oviedo. Jefe del Servicio: Dr. J. 
L. Gómez Martínez).
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DIAGNÓSTICO: Nefroma Mesoblástico.
Sinonimia. Hamartoma renal fetal, hamartoma leiomiomatoso, ha­

martoma mesenquimatoso, tumor de Wilms congénito, fibroma, fibro- 
mioma, fibrosarcoma, fibrosarcoma congénito (3).

Comentario

El Nefroma Mesoblástico es un tumor renal benigno, que representa 
a la gran mayoría de los tumores renales durante el período neonatal. 
Se piensa que su origen va ligado a un maldesarrollo mesenquimal del 
riñón fetal (1).

Histológicamente al corte es blanco, fírme y fibroso (1) (Fig. 3). Es 
un tumor no encapsulado y puede extenderse por fuera de la cápsula 
renal a diferencia del tumor de Wilms (2). No invade el pedículo vascu­
lar ni afecta a pelvis renal (3). Es muy raro que se produzca necrosis o 
hemorragia en el seno del tumor (3).

p

Fig. 3. Corte macroscó­
pico del tumor tras su exé­

resis quirúrgicaP o

Clínicamente no suele dar síntomas y se presenta como una masa 
abdominal de consistencia dura.

Entre los estudios a realizar para su diagnóstico, tenemos la opacifi­
cación corporal total, la urografía excretora en la que se demuestra una 
masa renal con distorsión de cálices, los ultrasonidos, que confirman 
una masa renal ecogénica y la angiografía que evidencia una marcada 



CASO RADIOLOGICO DEL TRIMESTRE 423

neovascularization tumoral. No obstante el diagnóstico definitivo es ex­
clusivamente anatomopatológico.

Su único tratamiento consiste en la excisión quirúrgica radical del 
tumor, presentando así un pronóstico muy favorable (2, 3, 4). El diag­
nóstico diferencial se hace con (2, 3): Tumor de Wilms, Neuroblasto­
ma, riñón hidronefrótico, displasia quística renal, riñón multiquístico, 
absceso renal, trombosis de vena renal y teratoma.

El tumor de Wilms es excepcional en el neonato. El Neuroblastoma, * 
especialmente de suprarrenal tiene diferente cuadro radiológico y eco- 
gráfico, al igual que ocurre con la trombosis de vena renal y teratoma. 
Con el resto de entidades la diferenciación es clara dado su patrón uro- 
gráfico y especialmente ecográfico observándose masas anecogénicas.
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CASOS CLINICOS

Gemelos unidos: Revisión y aportación de un caso de toracópagos

E. Alvarez Aparicio*; J. I. García Burriel*; M. Mateos Cañizal* 
A. García Iglesias** y J. M. Macaya Juânez**

Resumen: Se hace una revisión sobre gemelos unidos. Los autores describen un 
caso de gemelos unidos toracópagos y sus hallazgos necrópsicos.

Se analizan los factores etiologicos y los criterios radiológicos y ecográficos para 
el diagnóstico antenatal. Por último se comenta la posibilidad de tratamiento 
quirúrgico. El pronóstico depende especialmente de los hallazgos cardiológicos. 
La separación es posible cuando no existe fusión ventricular. Palabras clave: Ge­
melos unidos. Toracópagos.

CONJOINED TWINS: REVIEW AND REPORT OP ONE CASE (Summary): A 
review about conjoined twins is made. Autors described a case of conjoined tho­
racopagus twins and its necropsical findings.

Etiological factors, the radiological and echographic tests for antenatal diagno­
sis is considered. Finally, possibility of surgical treatment is commented. Progno­
sis is related specially with cardiological findings. The separation is possible when 
ventricles is not fussioned. Key words: Conjoined twins. Thoracopagus.

Introducción

La formación de gemelos siameses es consecuencia de una division 
incompleta del disco embrionario, que se produce entre los días 10 y 20 
del período blastular. Se piensa que el trastorno puede deberse a una 
hipoxia local condicionada quizás por un fenómeno compresivo (1). No 
obstante estudios experimentales realizados sobre animales sugieren la 
posibilidad de un mecanismo tóxico o de una alteración nutricional (2).

Departamento de Pediatría.
“ Departamento de Obstetricia y Ginecología (Prof. A. García).
Departamento de Pediatría (Prof. V. Salazar). Hospital Clínico Universitario. Sa­

lamanca.
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Aunque Rodignus en 1524 describió por primera vez un caso de ge­
melos monozigóticos unidos, fue Geoffroy Saint Hilarie quien en 1837 
realizó el primer estudio científico sobre el particular proponiendo al 
mismo tiempo una clasificación que ha servido de base para que actual­
mente se admita (3, 4). Esta clasificación se basa en criterios topográfi­
cos. Se denominan toracópagos, onfalópagos, pigópagos, craneópagos e 
isquiópagos cuando ambos gemelos se encuentran unidos por el tórax, 
ombligo, nalgas, cráneo e isquión, respectivamente. El tipo más fre­
cuente es el toracópago, que muchas veces es más bien tóraco-onfalópa- 
go; representan el 75 % del total de los casos descritos (5).

La frecuencia oscila según las diferentes estadísticas entre 1/2.800 y 
1/200.000 recién nacidos; la frecuencia real que se admite como más 
fiable es de 1/50.000 nacidos vivos (6). la incidencia es mayor en las 
hembras.

El objeto de este trabajo es revisar el tema con ocasión de una re­
ciente observación personal.

Caso clínico

Madre primípara de 22 años. Durante la 21 semana de gestación padece una infec­
ción urinaria que es tratada con ampicilina. En ese momento el informe ecográfico es de 
feto en presentación podálica. A las 35 semanas de gestación ingresa por vómitos ali­
menticios, gastralgia y pirosis motivados por una hernia hiatal diagnosticada por esofa- 
gogastrocopia. Por radiografía simple (Fig. 1) se diagnostica embarazo gemelar con un 
primer feto en posición cefálica y el segundo en transversa. La ecografía no aporta datos 
de interés. A las 41 semanas de gestación la monitorización fetal no estresante da un 
patrón reactivo del primer feto, no consiguiendo reguistro del segundo.

Se indica cesárea por sufrimiento fetal, obteniéndose gemelos unidos toracópagos. 
Los dos fetos son hembras y están unidos por el tronco desde el manubrio esternal hasta 
el abdomen (Fig. 2); presentan un onfalocele común del que parte un cordón umbilical 
único con dos arterias y una vena. Se palpa una gran masa hepática que pasa de uno a 
otro. No existen deformidades en cabeza ni en miembros. Ambos presentan cianosis ge­
neralizada, hipotonía marcada, bradicardia de 50-60 sístoles/min. y soplo pansistólico. 
Apgar al minuto de 2. Son éxitus a los 30 minutos por parada cardiorrespiratoria.

En el examen radiográfico postmortem se aprecia como única anomalía esquelética 
un esternón único incompletamente desarrollado (Fig. 3). La angiografía umbilical 
(Fig. 4) confirma la fusión hepática y muestra un corazón también parcialmente fu­
sionado.

Estudio necrópsico: corazón con ventrículos izquierdos unidos entre sí, dos 
ventrículos derechos rudimentarios y aurículas comunes. Intestino delgado común en sus 
primeros 60 cm.; el resto del tubo digestivo es doble. Hígado doble, aunque fusionado,
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Fig. 1. Radiografía simple de abdomen de la 
madre

FlG. 2. Ambos fetos están ampliamente uni­
dos desde el manubrio esternal hasta el ombli-

FlG. 3. La única anomalía esquelética es el es­
ternón único

Fig. 4. Angiografía umbilical postmortem: 
ambos corazones e hígados están fusionados
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con dos vesículas y una vía biliar extrahepática común. No se hallan alteraciones en los 
aparatos respiratorio y genitourinario. Ambos cerebros estaban intensamente conges­
tivos.

Comentarios

Se admite que los gemelos siameses se deben a la actuación de una 
noxa que induce la división incompleta o inhibe el proceso de duplica­
ción gemelar normal.

Al examinar la historia obstétrica de nuestro caso no hemos en­
contrado hechos que sugieran la actuación de ninguna noxa entre la se­
gunda y la tercera semanas de la gestación. Los únicos problemas acaeci­
dos fueron la infección urinaria de la 21 semana y la hernia hiatal de la 
35, siendo tratada esta última con alcalinos y metoclopramida. Saitúa y 
col. (3) señalan que una de sus dos pacientes había recibido me­
toclopramida durante las primeras semanas.

Un aspecto importante del problema que nos ocupa es la posibili­
dad y conveniencia de llevar a cabo el diagnóstico anteparto por medio 
de la radiología y del estudio ecográfico. Aunque la amniografía ha sido 
propuesta por algunos autores como medio diagnóstico lo cierto es que 
las radiografías simples del abdomen de la gestante aportan datos muy 
útiles. Gray en 1950 estableció los criterios radiológicos para el diagnós­
tico intraútero de los fetos unidos:

1.
2.
3.
4.

Cabezas situadas al mismo nivel y en igual plano.
Hiperextensión de la columna vertebral.
Excesiva proximidad entre ambas columnas.
Mantenimiento de la posición relativa de ambos fetos a pesar 
de la manipulación externa de los mismos y en fechas distintas.

En cuanto a la aplicación de la ultrasonografía al diagnóstico antena­
tal, Wilson (7) considera que la detección de un solo latido cardíaco por 
sistema Doppler en gemelos en posición enfrentada con polihidrambios, 
es suficiente para hacer el diagnóstico de tronco único inseparable.

En nuestro caso la radiografía efectuada a las 35 semanas de gesta­
ción no permitió siquiera sospechar la unión de los fetos. No se cumplía 
el primero de los criterios de Gray por cuanto el primer feto tenía una 
presentación cefálica y el segundo estaba en transversa; tampoco llamó 
la atención la hiperextensión de las columnas vertebrales ni su proximi­
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dad. Las ecografías, prcticadas en tres ocasiones, tampoco fueron de uti­
lidad; nunca se encontró una posición enfrentada de los gemelos. Por 
este motivo el registro de un latido cardíaco único en los últimos instan­
tes no fue interpretado correctamente.

Después del nacimiento lo más importante es detectar la unión que 
pueda existir entre órganos vitales y menos vítalas. Nichols y col. (8) en 
una revisión de 42 casos de toracópagos encontraron que el hígado esta­
ba unido siempre; el corazón en el 75 % de los casos, el tracto gastro­
intestinal en el 46 % y las vías biliares en el 22 %.

Los corazones unidos deben valorarse exhaustivamente (9) porque de 
ellos depende muchas veces la posible separación quirúrgica de los fe­
tos. Izukawa (5) considera tres situaciones diferentes: A) unión del peri­
cardio y exclusivamente; B) conexión auricular con ventrículos separa­
dos; y C) conexión entre los ventrículos. La actitud quirúrgica será po­
sible cuando se trata de una conexión tipo A o B, pero nunca cuando 
están unidos los ventrículos. Para valorar la situación es muy útil el re­
gistro electrocardiográfico.

Cuando no hay conexión entre cavidades o sólo están unidas las 
aurículas los complejos QRS aparecen bien diferenciados. Si están conec­
tados los ventrículos ambos complejos QRS van a ser esencialmente 
iguales. El mismo Izukawa basándose en uno de los cuatro casos que es­
tudió considera la necesidad de hacer una angiografía porque a veces 
coexisten varias anomalías cardíacas. Boles (10) completa el estudio car­
diológico de sus pacientes realizando un ecocardiograma y una gamma- 
grafía con Tc-99 ni; no considera necesarias técnicas más agresivas.

La evaluación de una posible unión del tracto gastrointestinal es más 
sencilla. Para el examen de la vía biliar Miller (11) procede a estudios 
secuenciales con el radionucleótido Disofenín (ácido diisopropil-imino- 
diacético), a la ecografía de tiempo real y a la TAC. Estas últimas técni­
cas también las utiliza, junto con la urografía intravenosa, para explorar 
el aparato genitourinario.

Cuando se ha completado el estudio de los órganos unidos pueden 
valorarse las posibilidades de separar quirúrgicamente los fetos. La pri­
mera intervención llevada a cabo con éxito fue la realizada por Konig 
en 1690, pero se trataba de fetos unidos sólo por la piel.

Las técnicas quirúrgicas mejoras constantemente y han hecho posible 
la separación de fetos que además de unidos estaban malformados. Así, 
Messmer (12) consiguió separar dos fetos que tenían el hígado común; 
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uno de ellos presentaba, además, serias malformaciones del corazón, 
extremidades, aparato digestivo y genitourinario. El otro feto sobrevivió 
y a los 15 meses de la intervención el hígado había experimentado una 
clara regresión.

No es éste nuestro caso, en el que existía un compromiso vital im­
portante ya en los primeros instantes. Aunque no hubieran sido éxitus 
en un plazo tan breve la separación tampoco habría sido posible en el 
futuro teniendo en cuenta algunos de los hallazgos necrópsicos: existía 
un ventrículo izquierdo único y serias malformaciones del tubo di­
gestivo.
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Síndrome de Ellis-Van-Creveld

M. T. Castaño García; A. Carrascal Tejado y F. Plaza Romo

Resumen: Los autores presentan un nuevo caso de Síndrome de Ellis-Van- 
Creveld, detectado en el período de R.N., describiendo las características clínicas, 
radiológicas y aspecto genético. PALABRAS CLAVE: DISTROFIA CONDROECTODÉRMI-

ca. Síndrome de ellis-van-creveld.

CONDROECTODERMIC DISTROPHY. ELLIS-VAN-CREVELD SYNDROME 
(Summary): The authors present a new case of Ellis-Van-Creveld which are detec­
table in the newborn period, and the clinical features are described. Clasifica- 
tion. Etiopathogenesis Differential diagnosis and genetic aspects are commented. 
Key words: Condroectodermic distrophy. Ellis-van-creveld.

Introducción

E1 Síndrome de Ellis-Van-Creveld es una forma de enanismo de co­
mienzo prenatal (1). Descrita por Ellis y Van Creveld en 1940, caracteriza­
da por miembros cortos asociados a polidactilia en las manos, del lado del 
5.° dedo y alteración del crecimiento de uñas y pelo. Acortamiento meso- 
miélico de los segmentos distales de las extremidades antebrazo y pierna, 
deformidades de la tibia y fusión de los huesos ganchosos de la mano.

Se transmite de forma autosómica recesiva y las deformidades esquelé­
ticas se acompañan con frecuencia de cardiopatía congenita (2, 3).

Observación clínica

R.N. H.a n.° 91.344, varón, que ingresa en la Sección de Neonatología de este Hospi­
tal, procedente de la Sala de Partos por presentar cuadro dismórfico.

Servicio de Pediatría del Hospital «Virgen de la Concha», de Zamora.
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Antecedentes familiares: Madre 22 años, sana, talla 1,50. padre 24 años, sano, talla 
1,65, un tío del padre presenta alteraciones leves en las uñas de las manos. Consan­
guinidad de 2.° grado.

Antecedentes personales: Es el primer embarazo bien tolerado, movimientos fetales 
al 4.° mes, no se administraron medicamentos; no fue expuesta a radiación. Cesárea 
por parto estacionado, presentación de cara, Apgar 9/10.

Exploración: Peso 3.140 grs. (P 50), talla 44 cms. (P 10). P.C.: 39 (P 90), P.T.: 31. 
R.N. con buen estado, aspecto dismórfico, llamando la atención la cortedad de 
miembros. Cráneo dolicocéfalo, aspecto tosco de la cara, micrognatia, cuello corto, se 
aprecian numerosos frenillos en ambas ancías, discreto hipertelorismo (Fig. 1). Tórax 
extrecho, soplo sistólico 1 /VI al 3." día de vida. Extremidades: brazos cortos con limita­

Fig. 1. Aspecto dismórfico de la cara, tórax estrecho, 
tronco redondo, miembros cortos y hexadactilia postexial 
y antebrazos acortados. Sindactilias de tercer y cuarto de­

dos de los pies

Aspecto externo del pacienteF1G. 2.
a los 8 meses con acortamiento de 
miembros a partir del codo y rodilla, 

desarrollo psicomotor normal
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ción de la movilidad a nivel de ambos codos, polidactilia postaxial en ambas manos 
con un dedo supernumerario del lado del 5.° dedo, uñas hipoplásicas (Figs. 1 y 2). 
Piernas cortas, sindactilia entre los dedos 2.° y 3.° de ambos pies.

Exámenes complementarios: Hemograma, glucemia, urea, creatinina, calcemia, in- 
munoglobulinas, análisis de orina normales. Estudio radiológico al nacimiento: Se 
aprecia tórax extrecho. Cardiomegalia. En extremidades se aprecian huesos ensanchados 
y acortados a medida que se alejan del tronco y en manos polidactilia (Fig. 3). En 
miembros superiores se observa, huesos ensanchados y acortados, displasia de las 
epífisis proximal del cúbito y distal del radio que están ensanchados, hexadactilia pos­
taxial, hipoplasia de las terceras falanges, observando en la mano izquierda fusión de 
los metacarpianos 3.° y 4.° con falanges independientes. En miembros inferiores, 
displasia y ensanchamiento de las epífisis tibiales, huesos incurvados (fémures), pelvis 
displásica, con acetábulo en tridente. En genitales se observa criptoequidia bilateral y 
pene pequeño.

Fig. 3. Displasia de epífisis pro­
ximal de cubito y distal de radio, 
que aparecen ensanchadas, fusion 
de metacarpianos de mano iz­

quierda

Evolución: El paciente actualmente revisado en consulta externa hasta los 18 meses, 
presenta un adecuado desarrollo psicomotor manteniendo Percentiles de Talla entre 
25,10 y P 3 actualmente. La cardiopatía congénita que presenta es una comunicación 
interventricular subaórtica mínima, que se mantiene asintomática. (Tabla II).



434 M. T. CASTANO GARCIA Y COLS.

Tabla I. EXPLICACION: SIGUIENDO EL ESQUEMA DEL PROF. COLLADO DEL 
PROCESO DE ESQUELETOGENESIS

ESQUELETOGENESIS

MAQUETA 0 MOLDE 'MESENQUIMATOSO

MORFOGENESIS <

DISOSTOSIS DISPLASIAS

HISTOGENESIS

CONDROCITARIA MEMBRANOSA

DESARROLLO

cráneo AXIAL EXTREM 
FACIAL

DIFERENCIACION

HISTOLOGICA

ASOCIADA

PERIOSTICO- ENDOSTICA

TRABECULA PRIMITIVA CALCIFICACION

FORMA

TAMAÑO AMINO~

NUMERO, «te TRABECULA TIPO ADULTO OLICAHOS

Tabla II. CLASIFICACION DE DISPLASIAS OSEAS BASADA EN LA FORMACION 
DEL HUESO A PARTIR DEL FIBROBLASTO

I. FIBRO-DISPLASIAS

extraesqueeetT

Enler-Danlos

FIBROBLASTO

COKDROBLASTOi II. COKDRO-CISPIASIAS

OSTEOBLASTC-CLASTOs—*JII. TRABECULO-DISPLASIAS

EqpELBTICAS PREDOM.KETAF. pre: kí.DIAFIS.

OSTEOC. IMPERE.

Cutis laxa, etc. DESARR.DESORGAKIZ.

TRABECULO-DISP.

4
Osteopetr.gral .y loe.

Meiafisariat

PERIOSTIO
ENDOSTIO-DISP•

I
Diafisarias

Craneo-metaf. Craneo-diaf.
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Comentarios

Se ha incluido nuestro caso en un Síndrome de Ellis-Van-Creveld, 
ya que presenta casi todos ios signos típicos de este síndrome descritos 
por su autor (Tabla III) (4).

Tabla III. SINDROME DE ELLIS-VAN-CREVELD. DISPLASIA CONDROECTO- 
DERMICA (1940)

Herencia autosómica recesiva
Talla corta corporal
Micromielia
Huesos distales cortos y gruesos
Falanges distales distróficas
Fusión de los huesos grandes y ganchosos
Hipoplasia de la parte superior y lateral de la tibia
Genu valgo
Polidactilia
Exóstosis múltiple
Tórax estrecho
Disminución de los coñdrocitos metafisarios
Dientes neonatales
Retraso en la aparición de los dientes
Anodoncia Parcial
Hipoplasia ungueal, microniquia
Alopecia parcial y pelo fino
Labio superior corto y frenillos múltiples
Cardiopatía, defectos septales
Coeficiente intelectual conservado ligeramente bajo
Cariotipo normal
Ocasionalmente criptorquidia, epispadias

+ /—

+ /—

+ Signos encontrados en nuestro caso.

Algunos autores en la literatura revisada refieren algunos otros carac­
teres específicos; cabeza de tamaño normal (5). Pelvis en tridente (3, 6), 
a veces anomalías renales o de otras visceras (4, 6). Microcefalia (7). 
Cardiopatía congénita inespecífica, 60 % de los casos (4). Nuestro caso 
presenta los signos radiológicos descritos por Caffey (2).

Estudio y clasificación (8): El Síndrome de Ellis-Van-Creveld deno­
minado también displasia condroectodérmica es una enfermedad primi­
tiva del esqueleto (3).
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En un breve comentario, sobre el proceso de esqueletogénesis a par­
tir del molde mesenquimatoso, se describe una primera fase de morfo­
génesis, y una segunda fase de histogénesis, siendo ésta una fase más 
avanzada de la diferenciación, aunque ambas son inseparables (8). Se­
guimos para su explicación el esquema del Prof. Collado.

Cuando por alguna causa, aún no conocida, se producen alteracio­
nes en los mamelones embrionarios: primarias, secundarias o en su emi­
gración segmentaria, se producen malformaciones que afectan la forma, 
tamaño, etc., son las disóstosis, lo que daría como respuesta: sinóstosis, 
defectos de fusión, oligo o polidactilia. La alteración en la histogénesis, 
con alteración en la formación y desarrollo del cartílago se denomina os- 
teocondrodisplasia (3, 8), o displasias óseas (8), que son enfermedades 
caracterizadas por anomalías del crecimiento del cartílago y/o hueso. Se 
ha realizado una clasificación de displasias óseas (8) basándose en la 
evolución de la formación del hueso, a partir del fibroblasto.

La displasia condroectodérmica pertenece al grupo de condrodispla- 
sias con predominio de la alteración costal, presentando tórax extrecho y 
costillas cortas, y también afectación de los huesos tubulares en creci­
miento (3, 8), anomalías que también presenta nuestro paciente, aun­
que como ésta alterado el crecimiento distal de los huesos y este creci­
miento es menos importante que el proximal (9), la talla alcanzada en 
este enanismo suele ser mayor que en los que se afecten los segmentos 
proximales (enanismos rizomélicos).

Diagnóstico diferencial. Debe hacerse con enanismos neonatales fá­
cilmente confundibles en el período del R.N. Algunas clasificaciones se 
basan en la variedad de criterios clínicos y genéticos, incluyendo nuestro 
caso en los enanismos mesomélicos, de herencia recesiva (10).

Siguiendo también criterios radiológicos, se deberá hacer diagnóstico 
diferencial; en primer lugar con la «Acondroplasia»: el enanismo es rizo- 
mélico (1, 2, 8, 9) con acortamiento de segmentos proximales, autosó- 
mico dominante (5). En segundo lugar con otros enanismos mesoméli­
cos neonatales como son: «La distrofia Tóraco asfixiante» (Enf. de 
Jeune). Se diferencian por no tener distrofia ectodérmica, la polidactilia 
suele ser preaxial, no hay fusión de los huesos grande y ganchoso (en el 
S. de Ellis-Van-Creveld se manifiesta a partir del primer año de edad) 
(3). Y síndromes con polidactilia y costillas cortas (3). Son variedades 
raras de enanismo: El tipo MAJEWSKY presenta, intenso acortamiento 
costal, suele tener labio leporino, huesos cortos, lisos y redondeados; o 
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el tipo SALDINO NOOMAN presenta huesos con extremos cortos y mella­
dos, riñón poliquístico, atresia intestinal, etc.

Herencia y consejo genético: Se trata de una enfermedad, genética y 
transmisible, siendo esta herencia debida a un gran autosómico recesivo 
de expresividad variable, sin diferencia entre ios casos esporádicos y fa­
miliares (11).

Actualmente se emplean para el diagnóstico los ultrasonidos, y la fe- 
toscopia para la confirmación del diagnóstico en el síndrome de Ellis- 
Van-Creveld, en casos de embarazos de riesgo por tener ya otro hijo 
afectado (12).

En nuestro caso se confirma de nuevo, la mayor incidencia si hay 
consanguinidad.
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Enfermedad de Gaucher: Revisión y aportación de dos casos de 
la forma crónica no neuropática.

Alvarez Aparicio, E.; García González, P.; Flores Serrano, J.;
Mateos Cañizal, M. y Salazar Villalobos, V.

RESUMEN: Se describen dos casos de enfermedad de Gaucher crónica no neuropá­
tica tipo 1 observados recientemente.
Los autores comentan las características clínicas, radiológicas y anatomopatológi- 
cas de esta glucocerebrosidosis.
Por último, consideran los aspectos terapéuticos de la enfermedad de Gaucher y 
el futuro de la terapéutica sustitutiva con beta-glucosidasa de procedencia humana. 
Palabras clave: Enfermedad de Gaucher. Glucocerebrósidos. Betaglucosi- 
dasa. Fosfatasa Acida sérica.

GAUCHER’S DISEASE: REVIEW AND REPORT OF TWO CASES WITH 
THE NON-NEUROPATHIC FORM (Summary): Two cases of chronic non neu- 
ronopathic Type 1 Gaucher’s disease observed recently is described.
Authors comment clinical, radiological and anatomopathological characteristics of 
this glucocerebrosidosis.
Finally, therapeutical aspects and the future of the substitutive therapeuticas Gau­
cher’s disease with human beta-glucosidase are considered. Key WORDS: GAU­
CHER’S disease. Glucocerebroside. Beta-glucosidase. Serum acid phos­
phatase.

Introducción

La enfermedad de Gaucher tiene un siglo de historia, ya que la prime­
ra descripción fue hecha en 1882 por el autor del mismo nombre. Sus 
manifestaciones clínicas fueron pronto bien conocidas, pero la naturaleza

Departamento de Pediatría (Prof. V. Salazar). Hospital Clínico Universitario. Salamanca. 
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misma de la enfermedad y sus bases bioquímicas son aspectos que han 
pasado p’or numerosas vicisitudes hasta llegar al concepto actual de enfer­
medad lisosomal.

En este trabajo se revisan y se comentan dos casos enormemente ex­
presivos de enfermedad de Gaucher tomando como base la bibliografía 
que sobre el particular ha aparecido en los últimos años.

Casos clínicos

1.a observación: F.G.B., varón de 13 años. Hijo de padres sanos con­
sanguíneos en tercer grado, tiene dos hermanos menores que viven sanos; 
una cuarta gestación quedó interrumpida al cuarto mes.

Hasta el segundo año de vida todo fue normal. A partir de entonces 
padece catarros frecuentes con fiebre y expectoración ocre. Entretanto el 
crecimiento se enlentece y cuando a los cuatro años deciden hacer una 
consulta médica presentaba una notable hipotrofia ponderoestatural y 
abombamiento del abdomen.

Resulta difícil reconstruir los acontecimientos de los últimos nueve 
años en los que, según pudo saberse, recibió esteroides y sales de antimo­
nio, amén de muchos «remedios» poco ortodoxos.

En el momento actual el hábito corporal es muy peculiar (fig. 1). 
Talla y peso inferiores a P3. Tórax deformado por procidencia esternal, 
cifoescoliosis dorsal e hiperlordosis lumbar. Abdomen distendido irregu­
larmente por un bazo duro, no doloroso, que rebasando la línea media 
se extiende de hipocondrio izquierdo a fosa ilíaca derecha. Pigmentación 
cutánea amarillo sucia y mucosas pálidas. Soplo sistólico funcional.

Estudio complementario: Anemia hipocrómica y microcítica con reti- 
culocitosis del 60 %o. Plaquetas 50.000/mm. cúbico. Coombs directo ne­
gativo. Sideremia 80 gammas/100 mi. Colemia normal. No hay pigmentos 
ni sales biliares en orina. Electroforesis de Hb normal. Proteinograma, 
enzimas hepáticos, alfa-l-antitripsina, uremia, glucemia, cromatografía de 
aminoácidos y azúcares en suero y orina normales. Alfa-fetoproteína 
negativa. Actividad protrombínica del 73 %. Lípidos totales y colesterol 
discretamente bajos; aumento de lipoproteínas VLDL y descenso de las 
HDL.

Mielograma: presencia de grandes células, algunas mutinucleadas, de 
citoplasma azul en tinciones por Giemsa. Son PAS positivas y la reacción
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Fig. 1. Hipotrofia ponderoestatural, deformi- Fig. 2. Células de Gaucher en m.o. vistas al 
dad torácica y gran distension abdominal microscopio óptico (1." obs.).

(l.“ obs.).

f

Fig. 4. Microscopio electrónico: detalle del 
material tubular en una célula de Gaucher 

(2." obs.).

Fig. 3. Células de Gaucher vistas al microsco­
pio electrónico (1." obs.).
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de las fosfatasas ácidas también es positiva. Se identifican como células 
de Gaucher (fig. 2). Al microscopio electrónico presentan la característica 
estructura microtubular (fig. 3). Fosfatasa ácida sérica 64 mu/ml. Curva 
de GH tras insulina-arginina normal. Los 17-OH y 17-CS son normales.

Las radiografías de huesos largos no muestran alteraciones signifi­
cativas.

Terapéutica: Se decide esplenectomía, alcanzando la pieza operatoria 
un peso de 3.100 g.

2.a observación: M.M.M., de 5 años, es la menor de tres hermanos 
cuyos padres son jóvenes, sanos y no consanguíneos. Tía materna falleci­
da a los 26 años de proceso tumoral mediastínico. Epistaxis frecuentes 
en familiares de la misma línea.

Antecedentes personales: gestación, parto y desarrollo psicomotor 
normales. A los 9 meses crisis convulsiva coincidente con fiebre en el 
curso de infección urinaria. Catarros y amigdalitis de repetición. En tres 
ocasiones refirió dolor agudo en miembro inferior derecho que fue inter­
pretado como reumatismo poliarticular agudo y cedió en pocos días con 
analgésicos, aunque una vez le fue inmovilizada la pierna.

A la familia le preocupa que desde el primer año de vida tiene pali­
dez, anorexia, vientre grande y el crecimiento es más lento que el de sus 
hermanos. En efecto, el peso corresponde al P3 y la talla está por debajo 
de dicho percentil. Palidez cutánea, equimosis en ambas crestas tibiales. 
Abdomen globuloso, con hepatomegalia de dos centímetros y esplenome- 
galia de tres. Articulaciones normales.

Estudio complementario: anemia normocrómica-normocítica y leuco­
penia discretas; plaquetas 200.000/mm. cúbico. Eritrosedimentación, 
proteinograma, inmunoelectroforesis, triglicéridos, colesterol, lipidogra- 
ma, glucemia, uremia, transaminasas, fosfatasas alcalinas y sistemático de 
orina normales. Fosfatasa ácida sérica 27 mu/ml. Médula ósea: infiltra­
ción de abundantes células espumosas con citoplasma de estructura fibri- 
lar, PAS positivas, con intensa positividad para la fosfatasa ácida. Se iden­
tifican como células de Gaucher y al microscopio electrónico muestran 
amplias zonas del citoplasma ocupadas por material tubular que apenas 
permite ver elementos típicos lisosomales. Entre los túbulos se encuen­
tran finas granulaciones, ribosomas y algunas mitocondrias (fig. 4).
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En el examen radiológico se aprecia discreto retraso de la edad ósea 
y expansión diafisaria del tercio distal de ambos fémures (fig. 5).

FlG. 5. Ensanchamiento 
de la diáfasis femoral (2a 

obs.)

Discusión

En el conocimiento de la enfermedad de Gaucher hubo momentos 
decisivos que pueden resumirse así (1): En 1907 Marchand pensó en una 
tesaurismosis del retículo esplénico. Pick, Epstein y Thannhauser recono­
cieron el carácter lipídico del material depositado y Lieb lo identificó 
con los cerebrósidos; entre 1934 y 1940 Aghion y Halliday precisaron 
que se trataba de un glucocerebrósido, que más tarde empieza a ser 
cuantificado en el suero de los enfermos (2).

Ya en la década de los sesenta Brady, Kanfer y Shapiro (3) demostra­
ron que existía una deficiencia enzimática y la enfermedad empieza a ser 
concebida como un error innato del metabolismo.

Hoy se admite (4, 5, 6, 7, 8, 9, 10, 11, 12, 13) que el sustrato bioquí­
mico de la enfermedad de Gaucher es un déficit de beta-glucosidasa 
lisosomal y el consiguiente acúmulo de ceramidaglucosa en las células 
retículo-endoteliales. El defecto se heredaría con carácter autosómico, 
una veces recesivo y otras dominante con penetración incompleta (14).
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Hay una forma crónica, no neuropática, que se denomina tipo 1 y es 
propia aunque no exclusiva del adulto. En contraposición está el tipo 2, 
que corresponde a la forma neuropática infantil, de curso agudo. Las 
clasificaciones actuales (13, 15, 16, 17) admiten el tipo 3 como forma 
intermedia, juvenil, subaguda, preferentemente visceral.

Nuestras dos observaciones corresponden al tipo 1 y en ambas están 
presentes la mayoría de los hechos clínicos, biológicos e histológicos que 
caracterizan la enfermedad. Como en el primer caso la enfermedad ha 
tenido una evolución más prolongada el retraso del crecimiento y las 
deformidades esqueléticas son más evidentes; sin embargo la característi­
ca imagen diafisaria en matraz de Erlenmeyer es más llamativa en el 
segundo.

Sólo el primero de los enfermos, portador de un bazo gigante, presen­
taba claros signos de hiperesplenismo. A pesar del tamaño del bazo no 
había evidencia de hipertensión portal, que la mayoría de los autores 
señalan como infrecuente (18).

La fosfatasa ácida sérica estaba considerablemente elevada en ambos 
casos, pero de manera especial en el primero. Experimentó un descenso 
de más del 50 % después de la esplenectomía. Diferentes autores (9, 19) 
aluden a este fenómeno y lo relacionan directamente con el isoenzima 5 
de la fosfatasa ácida, que descendería de forma paralela a la citolisis que 
acompañaba al hiperesplenismo.

Al examinar la médula ósea de ambos pacientes al microscopio óptico 
y electrónico aparece la estructura celular que describe la generalidad de 
los autores (17, 20, 21) y permite, junto al resto de los datos clínicos y 
biológicos, diagnosticar la enfermedad sin ningún género de dudas. Debe 
tenerse en cuenta sin embargo que Bhawan, Fox y col. (22, 23) han 
señalado la presencia de células similares a las de Gaucher en tumores de 
células granulares y en algunos casos de leucemias linfocíticas crónicas.

En relación con la terapéutica, en el primer caso había una clara 
indicación de esplenectomía de acuerdo con los criterios de Shiloni (24), 
que son ampliamente admitidos: anemia, trombopenia y demás síntomas 
de hiperesplenismo; molestias por compresión medular y dolor óseo. En 
el segundo caso se consideró más prudente, como es lógico, la conducta 
expectante. De hecho en la práctica el tratamiento es puramente sintomá­
tico las más de las veces.

En el momento actual se ensaya el tratamiento sustitutivo con beta- 
glucosidasa procedente de lisosomas compatibles (25). Más porvenir
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ofrece aún el empleo del enzima purificado obtenido a partir de placentas 
humanas. Con este proceder algunos autores (20, 26, 27, 28, 29) han 
logrado una remisión parcial de los síntomas con pocos efectos inde­
seables.

Durante el seguimiento de los enfermos no han surgido complicacio­
nes dignas de mención. La calcificación del pericardio descrita por Tama­
ri (30) es excepcional. Los signos de compresión medular, que en opinión 
de Markin y col. (31) son de observación frecuente en los casos de larga 
evolución, tampoco aparecieron en el primero de los enfermos a pesar de 
la gran deformidad de su columna vertebral.
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Cistinuria. A propósito de 4 observaciones*

Miaja, J.; Balbuena, M. L.; Moreno, M.; Jacob, M. S.; Santos, F. y Málaga, S.

RESUMEN: Se presentan 4 enfermos portadores de cistinuria, 3 varones y 1 hembra, 
todos ellos con edades inferiores a 15 años de vida. Al diagnóstico se llegó por la 
constatación de test de BRANDT positivo y excreción aumentada de cistina y, even­
tualmente, de otros aminoácidos dibásicos.
Se ha realizado investigación familiar de la enfermedad. El tratamiento ha consisti­
do en incrementar la diuresis y mantener pH urinarios alcalinos. PALABRAS CLAVE: 
Cistinuria. Litiasis renal.

CYSTINURIA. REPORT OF FOUR CASES (Summary): Four children affected 
of cystinuria, three boys and one girl, aged under 15 years old, are referred. Diag­
nosis was made by means of positive BRANDT test and incremented excretion of 
cystine and eventually another dibasic aminoacids. Familiar screening of illness 
has been made, and the treatment consisted in the maintenance of alcaline urine 
and incrementing the diuresis. Key WORDS: CYSTINURIA. UROLITHIASIS.

Introducción

La cistinuria es un trastorno caracterizado por anomalías en el trans­
porte de la cistina y aminoácidos dibásicos (lisina, arginina y ornitina) a 
nivel de las células epiteliales del túbulo proximal renal y del tracto gas­
trointestinal, que se hereda habitualmente con carácter autosómico rece­
sivo (2, 3, 5, 8, 12, 17), aunque existe evidencia de cierta heterogenicidad 
genética (3) y múltiples combinaciones que se manifiestan de diferente 
forma e intensidad (8). Su morbilidad y mortalidad es debida a la escasa 

* Departamento de Pediatría (.Sección de Nefrología Infantil). Facultad de Medicina y Hospital 
Infantil «Ntra. Sra. de Covadonga». Oviedo.
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solubilidad de la cistina en la orina, que al sobrepasar el nivel de satura­
ción precipita formando cálculos (2, 5, 8, 12). Su incidencia varía de 
unos países a otros; así, mientras en Inglaterra se estima en 1/200, en 
Suecia llega hasta 1/500 (5) y 1/920 en Japón, como pudieron demostrar 
HARUO y cois, en un amplio «screening» realizado en 110.000 niños (10).

Presentamos 4 casos de cistinuria estudiados en nuestro Departamen­
to y con este motivo hacemos una revisión teórica del tema.

Casos clínicos

familia 1: Varón de 4 años de edad, sin antecedentes familiares ni 
personales de interés, que consulta por dos episodios (separados por un 
intervalo de 8 meses) de emisión de orina como un «chorro de yogur» 
acompañado, en la segunda ocasión, de la expulsión por la orina de una 
pequeña piedra. En el intervalo entre ambos episodios presentó dolor 
abdominal intenso en varias ocasiones, acompañado a veces de disuria, 
polaquiuria y expulsión de arenillas. Examen físico normal. Análisis com­
plementarios: Sangre, equilibrio ácido-base, ácido úrico, urea, creatinina, 
iones, calcio, fósforo y cromatografía de aminoácidos normales. Orina, 
elemental y sedimento sin alteraciones, test de BRANDT positivo, uroculti- 
vo negativo, cromatografía de aminoácidos en orina de 24 horas: excre­
ción aumentada de cistina, Usina y arginina; análisis del cálculo: compues­
to por cistina; aclaramiento de creatinina, calciuria, fosfaturia y uricosuria 
sin alteraciones. Urografía intravenosa y ecografía renal normales.

Con el diagnóstico de cistinuria se instauró tratamiento con aumento 
del aporte hídrico a lo largo del día y de la noche siendo la evolución 
favorable.

Estudio familiar: padre y madre portadores de la enfermedad, herma­
na sana (fig. 1).

Familia 2: Hembra de 12 años de edad, que consulta por dolor abdo­
minal recurrente. Entre los antecedentes familiares destaca la interven­
ción quirúrgica de un hermano a los 22 meses de edad por litiasis vesical; 
no existen antecedentes personales de interés. Examen físico normal. 
Análisis complementarios: Sangre, equilibrio ácido-base, urea, creatinina, 
iones, ácido úrico, calcio, fósforo y cromatografía de aminoácidos norma­
les. Orina, pH 6,5, sedimento con abundantes cristales de cistina y ácido 
úrico, test de BRANDT positivo y cromatografía de aminoácidos en orina 
de 24 horas con aumento en la excreción de cistina, Usina y arginina; 
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aclaramiento de creatinina, calciuria, fosfaturia y uricosuria. normales; 
U.I.V. normal.

♦
FAMILIA 1

X

FAMILIA 2

9)

x 30 
♦

Fig. 1. Arbol genealógico 
de las familias 1, 2 y 4.

FAMILIA 4

Diagnosticada de cistinuria se aumentó el aporte hídrico como única 
actitud terapéutica, con lo que la evolución fue favorable.
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Con motivo del estudio de esta familia (fig. 1) se descubrió a un 
hermano de 14 años de edad, que había sido intervenido en otro Centro 
de cálculos vesicales a los 22 meses. En el momento del estudio, la clínica 
que refería era de dolor abdominal postprandial. Examen físico sin alte­
raciones. Complementarios: Sangre, equilibrio ácido-base, urea, creatini­
na, iones, calcio, fósforo, ácido úrico y cromatografía de aminoácidos 
normales. Orina, pH 5,3, sedimento con abundantes cristales de cistina, 
test de BRANDT positivo y cromatografía de aminoácidos en orina de 24 
horas: aumento de la excreción de cistina, lisina y ornitina; aclaramiento 
de creatinina, calciuria, fosfaturia, uricosuria normales. La ecografía renal 
puso de relieve aumento renal bilateral, así como de las pirámides 
renales.

L ó ¿ ó ó ¿ ¿>
OO©

x
T

X

□
X

t
FAMILIA 3

FlG. 2. Arbol genealógico de la familia 3.

Familia 3: Varón de 3 años, 10 meses, que consulta por existir en su 
familia dos miembros con cistinuria (fig. 2). El padre fue intervenido por 
litiasis cistínica y la hermana del niño presenta también litiasis cistínica e 
insuficiencia renal. El niño hasta el momento actual ha permanecido asin­
tomático. Examen físico normal. Complementarios: Sangre, hemograma, 
equilibrio ácido-base, urea, creatinina, ácido úrico, calcio, fósforo, iones 
y cromatografía de aminoácidos normales. Orina, pH 6,5, sedimento con 
abundantes cristales de cistina, test de BRANDT positivo, cromatografía 
de aminoácidos en orina de 24 horas: aumento de la excreción de cistina, 
lisina, arginina y ornitina; aclaramiento de creatinina, calciuria, fosfaturia, 
uricosuria normales. Rx simple de abdomen normal.
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Con simple aumento de la ingesta hídrica el niño sigue una evolución 
favorable.

familia 4: Varón de 13 años de edad, que consulta por dolor abdomi­
nal. Se constata en la anamnesis que el padre fue intervenido en 4 ocasio­
nes de litiasis cistínica. No antecedentes personales de interés. Examen 
físico normal. Complementarios: Sangre, hemograma, equilibrio ácido- 
base, urea, creatinina, ácido úrico, calcio, fósforo y cromatografía de ami­
noácidos normales. Orina, pH 5, sedimento normal, test de BRANDT posi­
tivo, cromatografía de aminoácidos en orina de 24 horas: aumento de la 
excreción de cistina, lisina y arginina; aclaramiento de creatinina, calciu- 
ria, fosfaturia y uricosuria normales. La ecografía renal muestra promi­
nencia de la pelvis renal izquierda, sin dilatación caliciliar.

En el estudio familiar (fig. 1) se detecta una hermana de 10 años de 
edad, asintomática, con examen físico normal, analítica en sangre normal 
y en orina: pH 6, sedimento normal, test de Brandt positivo y aumento 
de la excreción de cistina, lisina y arginina en la cromatografía de aminoá­
cidos en orina de 24 horas. Ecografía renal normal.

Sometidos ambos a dieta con incremento en los fluidos siguen una 
evolución favorable.

Los valores absolutos de cistina y aminoácidos dibásicos en la orina 
de cada uno de los pacientes estudiados, se pormenorizan en la tabla I.

VALORES NORMALES 
(mg./24 h.)

CISTINA 
6-50

USINA 
13 -135

ARGININA ORNITINA
1-6 9

Familia 1
Varón 4 años 194 255 8

Familia 2
Hembra 12 años
Varón 15 años

220
250

1.322
1.500

199
210

Familia 3
Varón 3 años
Hembra 15 años

2.059
1.700

1.363
1.164

546
482

95
62

Familia 4
Varón 13 años
Hembra 10 años

125
83

142
164

58
42
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Comentarios

La cistina se produce por transulfuración metabólica de la metionina 
de la dieta y, en condiciones normales, se filtra en el glomérulo renal 
junto con los aminoácidos dibásicos y se reabsorbe posteriormente en el 
borde en cepillo del túbulo proximal por un mecanismo común «1» de­
pendiente de energía. Es precisamente este mecanismo el que está altera­
do en la cistinuria. Por otro lado, en la membrana basal lateral de la 
célula epitelial existe un mecanismo de transporte independiente para 
lisina-arginina-ornitina «2» y otro para cistina «3». La cistina intracelular 
es segregada a la luz tubular por otro mecanismo «4» y no puede ser 
reabsorbida de nuevo al fallar el mecanismo «1» (2, 8, 15). Como resulta­
do de este transporte tubular anómalo solamente se reabsorbe una parte 
del ultrafiltrado glomerular y el resto se excreta por la orina (2, 8) (fig. 3). 

LUZ CELULA SANGRE

CISTINA 
USINA 
ARGININA 
ORNITINA <D

’USINA 
ARGININA 
ORNITINA

CISTINA

SECRECION
CISTINA

aa Libres

FlG. 3. Esquema patogé­
nico de la cistinuria.

A nivel intestinal, sucede lo mismo, existe un defecto de absorción de 
estos 4 aminoácidos, apareciendo en las heces la lisina y ornitina como 
piperidina y pirrolidina respectivamente, y la arginina como citrulina (8). 
El significado clínico de esta enfermedad está relacionado con la forma­
ción de cálculos en los pacientes homocigotos (12), que se manifiesta 
como toda urolitiasis: en forma de hematuria macroscópica, cólico renal

f

f

1

4
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e infecciones urinarias recidivantes (2, 3), pudiendo conducir al fracaso 
renal (5, 8). En un 10 % de los casos existe hipertensión arterial (8). Los 
individuos heterocigotos no suelen tener manifestaciones clínicas y se 
descubren generalmente al estudiar a los miembros de una familia (5, 8).

La primera manifestación clínica suele aparecer entre los 20-30 años 
de edad, aunque los síntomas pueden comenzar en la edad pediátrica en 
un 22 % de los casos (5), incluso se afirma que la calculosis vesical es 
exclusiva de la infancia (3), como sucedió en uno de nuestros casos.

Los cálculos de cistina representan el 1-2 % de todos los cálculos del 
aparato urinario (2, 3), encontrándose historia familiar de litiasis en el 45 
% (7). No hay afectación predominante de ningún sexo, pero los varones 
suelen presentar clínica más relevante (5, 8).

A pesar del defecto de absorción, no se han observado en estos niños 
alteraciones en el crecimiento y desarrollo, probablemente como conse­
cuencia de que en la cistinuria, aunque está afectado el sistema de trans­
porte de los aminoácidos libres, se conserva intacto el de los oligopépti- 
dos y, si existe un déficit nutricional, éste es subclínico (5, 8). Se ha 
postulado, sin confirmación experimental, que el defecto de transporte 
de estos aminoácidos afecta al cerebro, sin embargo los cistinúricos sue­
len tener una inteligencia normal, si bien es verdad que existe cistinuria 
frecuentemente asociada a retraso mental (8). Otros trastornos asociados 
son la hiperuricemia y nefrolitiasis por ácido úrico (5, 8). Parece ser que 
el ácido úrico actúa como acelerador de la precipitación de cistina (9), 
con calculosis por oxalato cálcico (4) e hipercalciuria (7, 10).

El diagnóstico es sencillo si se piensa en esta entidad, en todo pacien­
te joven con historia familiar de cálculos renales y con formación recu­
rrente de cálculos radiodensos que no responde a las formas habituales 
de tratamiento (5, 7, 8). El simple examen microscópico del sedimento 
urinario es disgnóstico cuando aparecen cristales hexagonales; la cristalu- 
ria cistínica se da en el 17 % de los casos.

Es de reseñar que los uroanálisis elementales se encuentran alterados 
en el 53 % de las ocasiones, bien con hematuria microscópica, piuría, e 
incluso proteinuria asociada a infección urinaria. El test de BRANDT, 
prueba de despistaje rápido de la cistinuria, se realiza con 5 cc. de orina, 
a la que se añaden 5 gotas de hidróxido de amonio y 2 cc. de cianuro 
sódico al 5 %; la lectura se efectúa a los 10 minutos y es positiva cuando 
la mezcla se torna de color rojo púrpura (8). Es preciso tener en cuenta 
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que esta prueba es positiva cuando la excreción de cistina supera los 75 
- 125 mg./g. de creatinina (5, 9) y que pueden existir falsos positivos en 
caso de acetonuria, homocistinuria y aminoaciduria generalizada (8). La 
confirmación diagnóstica viene dada por la cromatografía de aminoácidos 
en orina de 24 horas, los sujetos normales excretan 30 - 60 mg./día de 
cistina, mientras que los cistinúricos homocigotos pierden más de 400 
mg./día o más de 200 mg./g. de creatinina, la excreción de los heteroci- 
gotos es intermedia entre ambos (5, 8, 9, 12).

DAHLBERG y cois. (5) establecen que un cistinúrico es homocigoto 
cuando cumple uno o más de los siguientes criterios: 1) Cálculo de cisti­
na. 2) Cristaluria cistínica o test de BRANDT positivo en paciente con 
historia de cálculos de cistina. 3) Excreción de cistina superior a 400 
mg./día y 4) Marcada elevación de cistina, Usina, arginina y ornitina.

La finalidad del tratamiento de la cistinuria es la prevención de la 
precipitación de cistina en la orina que puede conseguirse disminuyendo 
la excreción de cistina y/o aumentando su solubilidad en la orina (2, 5, 
7, 8, 9, 12). La disminución de la excreción de cistina aunque puede 
obtenerse reduciendo el aporte de metionina en la dieta, es cuestionable 
en edad pediátrica (2, 5, 8, 9). La solubilidad de la cistina aumenta incre­
mentando el volumen urinario y manteniendo pHs urinarios alcalinos; 
por tanto se recomienda incrementar el aporte hídrico distribuyéndolo a 
lo largo del día y de la noche, y alcalinizar la orina a base de fórmulas de 
bicarbonato o de citrato sódico. Se sabe que 300 mg. de cistina son 
solubles en un litro de orina y el doble a pH 7,5.

Otro modo de aumentar la solubilidad de la cistina es mediante el 
empleo de fármacos que se combinan con la cistina formando derivados 
más solubles. En este sentido se ha preconizado la D-Penicilamina (no 
recomendable por sus múltiples efectos secundarios) (2, 5, 6, 7, 8, 9, 12, 
16). La alfa-mercaptopropionilglicina y acetilcisteína, que proporcionan 
mejores resultados y menos efectos secundarios que aquélla (1, 6, 8, 9, 
13, 14).

En aquellos pacientes en los que está contraindicada la cirugía o con 
historia de enfermedad renal previa (riñón único), TSENG y cois. (17) 
proponen realizar irrigaciones pelvicaliciliares por nefrostomía o median­
te catéter ureteral con Trometamina E. En cualquier caso, si la cistinuria 
conduce al individuo hacia la insuficiencia renal terminal, no se han des­
crito inconvenientes para su inclusión en programa de transplante, ya 
que éste ya ha demostrado su eficacia (11).
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Estudio bío-bibliográfico del Boletín de la Sociedad Castellano 
Astur Leonesa de Pediatría (1960-1984)*

J. Escalera Alonso

Introducción

Nuestro trabajo tiene por objeto rehacer la historia de esta publica­
ción periódica durante el último cuarto de siglo. La vida del Boletín, 
durante estos 25 años, ha estado estrechamente ligada a la Sociedad 
Castellano-Astur-Leonesa de Pediatría, de la cual se ha dicho que es su 
portavoz más cualificado; asimismo, la Pediatría de esta región puede 
conocerse con pormenor a través de la lectura de esta publicación.

Para su realización hemos estudiado los más de 900 artículos (inclui­
dos los editoriales) publicados en los 114 números desde I960 a 1984. 
Las conversaciones con los doctores Sánchez Villares, Blanco Quirós, Rie­
ra Palmero, Ardura y otros, nos dieron los datos y puntualizaciones ne­
cesarias para la consecución de este trabajo.

El boletín

La aparición del Boletín y su peripecia bibliográfica ha tenido, como 
antes hemos aludido, una estrecha relación con la vida de la Sociedad. 
Durante la primera década el Boletín tuvo una periodicidad trimestral, 
pero desde 1970, por razones editoriales y sobre todo económicas, pasó 
a publicarse bimestralmente y a distribuirse no sólo a los miembros de 
la Sociedad, sino a todos los pediatras españoles integrados en la A.E.P. 
Estos fueron los años de mayor actividad, sin embargo a partir de 1975 

* Trabajo de Tesina realizado bajo la dirección del profesor J. Riera Palmero para 
la obtención del Grado de Licenciado en Nie diana.

** Facultad de Medicina, universidad de Valladolid.
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las dificultades, en contra de lo que cabía esperar, empezaron a apare­
cer. Como reflejo del panorama social y económico las publicaciones 
médicas (y en el caso que nos atañe el Boletín) evidencian un nuevo cli­
ma en contraste con los años precedentes.

Se está pasando por una crisis en la publicación de revistas médicas 
(y la Pediatría no es una escepción), motivado sobre todo por razones 
económicas. Las dificultades en parte fueron superadas, pero a pesar de 
los esfuerzos de sus directores, el Boletín ha de reducir a 4 los 6 núme­
ros anuales. Desde enero de 1977 vuelve a convertirse nuestro Boletín 
en una publicación trimestral, como lo había sido entre I960 a 1969- Es 
un hecho que denunciaba claramente las enormes dificultades que hubo 
que superar su consejo editorial. Pero a pesar del negro panorama, el 
Boletín siguió editándose, aunque los retrasos en su aparición no pudie­
ran solucionarse de manera inmediata.

Una fecha puede señalar la trayectoria y continuidad de la revista, 
cuando en 1981, más de dos décadas de andadura histórica, el Boletín 
de la S.C.A.L.P. cumple su número 100.

Pese a las dificultades económicas, la publicación sigue dando testi­
monio de una intensa actividad científica, de la que en 1983 se perfila­
ban tres núcleos de trabajo; el primero en surgir había sido Salamanca, 
al que se sumaron posteriormente Valladolid y más tarde Oviedo.

Cuando se cumplen las Bodas de Plata, en 1984, un cuarto de siglo 
de labor científica, social y profesional ha sido recogido en las páginas 
de esta revista. El número 111, con carácter conmemorativo, suponía 
una meta realmente elogiosa.

Creemos conveniente destacar en este momento que el Boletín, a tenor 
de los juicios de valor del Centro de Documentación e Informática Biomé- 
dica de Valencia, es la cuarta revista de Pediatría en España por el número 
de trabajos publicados y la primera entre las de ámbito regional.

Todo esto y mucho más que por razones obvias no citamos, creemos que 
justifican sobradamente el estudio bio-bibliográfico y estadístico que sobre 
el boletín hemos realizado y que resumimos en los siguientes puntos.

Resultados

1. El Boletín de la S.C.A.L.P., desde I960 a 1984, constituye el 
mejor exponente para conocer la contribución científica, académica y 
profesional de la Pediatría dentro de este marco geográfico.
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2. Entre las publicaciones periódicas regionales, a juzgar por el vo­
lumen y contenido de sus aportaciones, debe considerarse como uno de 
los más destacados órganos de expresión de Pediatría española actual. La 
contribución numérica de trabajos publicados entre 1960-84 supera los 
850.

3. La distribución del índice de firmas/trabajo, durante los 25 años 
de vida del Boletín, refleja que de sus 839 trabajos (exceptuados los 
editoriales y las bio-bibliografías) el 27,1 % (es decir, 228 trabajos) 
fueron firmados por un solo autor y de los 611 restantes es conveniente 
señalar que el 14,3 % corresponden a trabajos (120) firmados por 2 
autores; el 14,4 % por 3 autores (121 trabajos); el 14,7 % a 4 autores 
(124 trabajos) y el 15,2 % a 5 autores (128 trabajos). En menor propor­
ción figuran los artículos firmados por más de 5 autores.

Tabla I. EVOLUCION TEMPORAL DE LOS TRABAJOS PUBLICADOS POR LAS 
PROVINCIAS PERTENECIENTES A LA S.C.A.L.P.

PROVINCIAS
N.° TOTAL DE _____________DISTRIBUCION POR LUSTROS___________

TRABAJOS 1960-64 1965-69 1970-74 1975-79 1980-84

Avila 
Burgos 
León 
Oviedo 
Palencia 
Salamanca 
Santander 
Segovia 
Valladolid 
Zamora

9 (1,0 %)
22 (2,6 %)

2 (0,2 %) 
233 (27,7 %)

11 (1,3 %)
160 (19,0 %)

7 (0,8 %)
1 (0,1 %) 

201 (23,9 %)
22 (2,6 %)

5
10
58

1

32
12

23

28

40
4

22

16
1

57
1

Total 668 (79,3 %) 125 97 98

87
1

19
3

41
3

163

12
2

96

39
2
1

31
2

185

7 2
1 9

4. Entre 2 y 5 autores por trabajo se sitúa el 58 % de los trabajos, 
lo cual habla a favor de la existencia de una estrecha relación interde­
partamental y de Escuela. Esta conclusión se confirma al estudiar cro­
nológicamente entre I960 y 1984 el incremento del número de trabajos 
firmados por 3, 4 y 5 autores, al tiempo que disminuyen los firmados 
por 1 solo autor (Tabla II y Gráficas 1 y 2).
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GRAFICAS I y II. REPRESENTACION CONJUNTA DEL INDICE DE 
FIRMAS/TRABAJO
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5. La distribución del número de trabajos publicados/año, refleja­
da en la Gráfica III, nos muestra una media más que aceptable 33,5 
artículos/año, con un mínimo de 21 trabajos en los años I960 y 1965 y 
un máximo de 88 en el año 1966 (debido a la inclusión en el Boletín 
de los temas expuestos en la IV reunión de la A.P.E.).

Gráfica III. DISTRIBUCION DEL NUMERO DE TRABAJOS/ANO

to 
o

1
OJ

100 -

50

1960
T“
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T“
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AÑOS

Relación del númro de artículos aparecidos en el Boletín distribuidos por períodos de 2 años

Tabla II. DISTRIBUCION TEMPORAL DEL INDICE FIRMAS/TRABAJOS

trabajos

FIRMADOS
TOTAL

DISTRIBUCION TEMPORAL

1960-64 1965-69 1970-74 1975-79 1980-84

Por 1 autor
Por 2 autores 
Por 3 autores 
Por 4 autores 
Por 5 autores 
Por 6 autores 
Por 7 autores 
Por 8 autores 
Por 9 autores
Por 11 autores

Total

228 (27,1 %)
120 (14,3 %)
121 (14,4 %)
124 (14,7 %)
128 (15,2 %)
77 (9,1 %)
27 (3,2 %)

9 (1,0 %)
4 (0,4 %)
1 (0,1 %)

90
34
14

3
3

1
145

60
49
39
21
11

3
1

37
8

19
22
25

7
4
2
1

23
20
17
43
42
24

5
1

18 
9

32 
35
47 
43 
17

6 
3

184 125 175 210
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6. En nuestro estudio encontramos la progresiva constitución de 
una Escuela de Pediatría vinculada al Boletín y a la Sociedad, cuyos 
núcleos más activos fueron (por el número de trabajos), Salamanca, 
Valladolid y Oviedo (Tabla I).

7. La distribución por provincias de los trabajos responde en buena 
medida a la existencia de tres núcleos Universitarios de Pediatría, en Sa­
lamanca, Valladolid y Oviedo.

8. De los 839 trabajos casi el 80 %, es decir, 668 trabajos, fueron 
realizados por miembros de la Sociedad y un 20 % (171 trabajos) por 
otros autores no integrados en la S.C.A.L.P.

9. De los 668 artículos firmados por miembros de la Sociedad 594 
corresponden a las áreas de atracción de Salamanca (160 trabajos); 
Valladolid (201 trabajos) y Oviedo (233 trabajos), es decir, casi el 90 % 
(Tabla I).

10. Durante la primera década 1960-70, la participación de Sala­
manca y Valladolid es la más importante; durante el quinquenio 70-74 
Valladolid es la primera (45 %) seguida de Oviedo (17 %) y en tercer 
lugar Salamanca (12 %). Sin embargo desde 1975 Oviedo, con el 
49 %, es el núcleo más importante, hecho que se reitera entre 1980-84 
(Tabla I).

11. La tarea cumplida por los titulares de los Departamentos Uni­
versitarios, así como el paso del Dr. Sánchez Villares por Salamanca, su 
traslado a Valladolid (1964) y la definitiva incorporación del Dr. Crespo 
Hernández a la Universidad de Oviedo, en alguna medida constituyen 
factores humanos que ayudan a explicar las variaciones cuantitativas de 
la tarea desarrollada en las páginas del Boletín. Corrobora nuestro aserto 
la mayor productividad de algunos autores; en primer lugar figura E. 
Sánchez Villares en 44 trabajos, seguido de M. Crespo Hernández con 
27 y R. Palencia y J. Ardura ambos con 20 trabajos cada uno como ca­
beza de serie de las firmas de los trabajos.

12. Según se expone en la Tabla III, las materias más tratadas en 
los artículos publicados han sido en primer lugar ios referentes a 
Neurología seguidos de los de Gastroenterología y Patología Prenatal 
(dentro de esta última los trabajos sobre el Síndrome de Down y sobre 
Malformaciones en general han sido los temas más escritos).
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Tabla III. RELACION DE MATERIAS TRATADAS EN LOS DISTINTOS TRABAJOS 
DEL BOLETIN*

MATERIAS N.° DE TRABAJOS

Neurología
Gastroenterología
Pat. Prenatal
A. Locomotor
Infeccioso
Hematología
Nefrourología
Metabolismo
Respiratorio
Tumores
Nutrición, Desarrollo y Crecimiento
Cardiovascular
Endocrino
Inmunología
Otros (Dermatología, Bío-Bibliografías...)

102
84
83
74
71
61
49
45
43
40
38
33
29
20
82

(11,9 
(9,8 
(9,7 
(8,6 
(8,3 
(7,1 
(5,7 
(5,2 
(5,0 
(4,6 
(4,4 
(3,8 
(3,3 
(2,3 
(9,6

%) 
%) 
% ) 
%) 
%) 
%) 
%) 
%) 
%) 
%) 
%) 
%) 
%) 
%) 
%)

* La catalogación de un trabajo en una determinada área pediátrica es difícil, ya que los 
límites pueden ser bastante imprecisos.
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HACE 25 AÑOS

Trastorno total respiratorio del lactante

B. PÉREZ Moreno. Bol Soc. Cast. Ast. León, de Pediatría 1: 187-223. I960

E1 trastorno total respiratorio (TTR) es un proceso infeccioso agudo 
que se ofrece como un síndrome asmatiforme por exaltación hiperap- 
néusica de los centros respiratorios. Su comienzo es muy brusco y se ob­
serva preferentemente en brotes epidémicos gripales. Casi todos los ca­
sos suceden en lactantes de menos de 6 meses, al final del invierno. 
Puede tener carácter familiar y coincidir con otros casos de bronquitis 
asmáticos o fallecidos tempranamente con problemas respiratorios.

Clínicamente consiste en una intensa polipnea, quejido espiratorio, 
dilatación de las alas de la nariz, tórax fijo en posición inspiratoria, 
retracción subcostal, respiración exclusivamente abdominal. Los síntomas 
repiratorios se acompañan de hiperpirexia, palidez lívida, convulsiones 
clónicas, exoftalmos y midriasis. La muerte ocurre por fallo respiratorio 
central.

La patogenia, según estudios experimentales en animales, está basa­
da en una alteración primaria de los centros nerviosos reguladores de la 
respiración, con una exaltación del c. inspiratorio. Secundariamente 
ocurrirá una reacción asmática persistente y un estasis venoso. La tera­
péutica consiste en Aleudrina, alternada con teofilina. La anoxia miocár- 
dica puede requerir estrofantina. La hipoxia se trata con oxígeno húme­
do. Son también muy útiles las nebulizaciones acompañadas de aeroso­
les con antibióticos, fermentos proteolíticos o detergentes.

Comentario: La descripción anterior corresponde a una nueva entidad propuesta 
por el Dr. Pérez Moreno, de Valladolid, basada en la observación clínica de numerosos 
casos y en la experimentación en conejos. Este cuadro fue discutido en una Reunión or­
ganizada por la SCALP el 2 de octubre de I960. A esta Reunión asistieron los principa­
les pediatras nacionales y otros muchos especialistas. En las Actas se recogen los nom-
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bres de G. Arce, Bondía, R. Adrados, Collado, Sáinz de los Terreros, Bosch Marín, Ló­
pez Botet, Pérez Soler, E. Zapatero, O. Ortiz Manchado, Gómez Bosque, Gandarias, 
Roviralta, Cárdenas, Blanco Otero, Sánchez Villares, Salazar, Barbosa Ayúcar, Benito 
Atranz, y otros muchos, entre los que destacamos 12 colegas de la ciudad argentina de 
Mendoza que presentaron una ponencia. La Presidencia la ocupaban el Gobernador Ci­
vil, el Rector y el Jefe Provincial de Sanidad.

A los 25 años de aquella Reunión, los que no la vivimos, no podemos menos que 
asombrarnos de la preocupación inverstigadora y capacidad de observación de uno de los 
miembros fundadores, y de la fuerza de convocatoria y exactitud crítica de nuestra So­
ciedad. No cabe duda que nació con un vigor y pujanza dignos de admiración. A.B.Q.
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II CONGRESO NACIONAL DE NEUROPEDIATRIA 
SANTANDER 12-14 JUNIO 1986

Jueves, 12 de junio 

Desde 8,00 h. 
9,00 h.

9,30-11,30 h.

11,30-12,00 h.

12,00-13,30 h.

13,30 h.

16,30-18,30 h.

18,30-19,00 h.

Entrega de documentación.

Salón de Actos.
Inauguración oficial del congreso.
Salón de Actos.
1 Mesa Redonda: Desarrollo psicomotor normal y patológico del ni­
ño hasta los dos años de edad.
Desarrollo motor. Desarrollo cognoscitivo. Variaciones de la norma­
lidad. Desarrollo patológico. Métodos de examen. Niño de alto 
riesgo. Estrategias terapéuticas. Estimulación precoz.
Coordinador: Dr. Emilio Fernández Alvarez (Barcelona).
Ponentes: Dr. Jaime Campos (Madrid). Dr. Francisco Cantavella 
(Barcelona). Dra. Isabel Lorente (Sabadell, Barcelona) y Prof. Rafael 
Palencia (Valladolid).
DESCANSO-Café.

Salón de Actos. Salas A, B, C.
Comunicaciones a la I Mesa Redonda.
Comunicaciones libres.

Comida de trabajo.

Salón de Actos.
II Mesa Redonda: Neuropatías sensoriomotrices hereditarias en la 
infancia.
Panorama actual de las neuropatías sensoriomotrices hereditarias 
(NSMH). Epidemiología. Formas autosómico-dominantes (NSMH 
tipo I, NSMH tipo II). Formas autosómico-recesivas (enf. de 
Dejerine-Sotas). Consejo genético.
Coordinador: Prof. José Angel Berciano (Santander).
Ponentes: Dr. Onofre Combarros (Santander). Dr. José María Ló­
pez Tetradas (Madrid). Dra. Trinidad Rodríguez-Costa (Murcia).
DESCANSO-Café.
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19,00-20,30 h. Salón de Actos. Salas A, B, C.
Comunicaciones a la II Mesa Redonda.
Comunicaciones libres.

20,00-21,00 h. Salón de Actos.
Patología molecular y neuroquímica evolutiva en el Síndrome de 
Down.
Conferencia del Prof. Jesús Flórez (Santander).

Viernes, 13 de junio

9,00-11,00 h.

11,00-11,30 h.

11,30-13,30 h.

Salón de Actos.
III Mesa Redonda: Nuevos métodos diagnósticos en Neuropediatría. 
Medida de la presión intracraneal. Ecografía cerebral. Exploración 
neurofisiológica del SNC. Electrodiagnóstico de la patología neuro­
muscular. Resonancia magnética nuclear.
Coordinador: Prof. Ernesto Sánchez-Villares (Valladolid).
Ponentes: Dr. Javier Barrasa (Santander). Dr. Jesús Calleja (Santan­
der). Dr. Fernando Muías (Valencia). Dra. Mercedes Pineda (Barce­
lona). Dr. Juan Vidal (Santander).
DESCANSO-Café.

Salón de Actos. Salas A, B, C.
Comunicaciones a la III Mesa Redonda.
Comunicaciones libres.

13,30 h.

16,30-18,30 h.

18,30-19,00 h.

19,00-20,00 h.

Comida de trabajo.

Salón de Actos.
IV Mesa Redonda: Efectos secundarios del tratamiento antitumoral 
sobre el sistema nervioso del niño.
Situación actual del tratamiento de los tumores en la infancia. 
Neurotoxicidad. Efectos secundarios de la quimioterapia sobre el 
SN central. Efectos secundarios de la quimioterapia sobre el SN peri­
férico. Efectos secundarios de la radioterapia sobre SN central y peri­
férico.
Coordinador: Dr. Constantino Herranz (Valencia).
Ponentes: Dra. Victoria Castel (Valencia). Prof. Manuel Castro- 
Gago (Santiago). Dr. Manuel Nieto (Sevilla). Dr. Leopoldo Pérez 
de la Lastra (Santander).

Descanso-Café.

Salón de Actos. Salas A, B, C.
Comunicaciones a la IV Mesa Redonda.
Comunicaciones libres.

20,00-21,00 h. Salón de Actos.
Traumatismos craneoencefálicos en el niño.
Conferencia del Prof. Gert Jacobi (Frankfurt am Main).
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Sábado, 14 de junio

9,00-11,00 h.

11,00-11,30 h.

11,30-13,00 h.

13,00-14,00 h.

14,00 h.

Salón de Actos.
IV Mesa Redonda: Estrategias terapéuticas en las epilepsias re­
beldes.
Metodología del ensayo clínico en epilepsia. Nuevos fármacos an­
tiepilépticos. Otras medidas terapéuticas. Nuevas vías de investiga­
ción.
Coordinador: Dr. José Luis Herranz (Santander).
Ponentes: Prof. Juan Antonio Armijo (Santander). Prof. Rafael 
García de Solá (Madrid). Prof. José Manuel Martínez-Lage (Pamplo­
na). Dr. Luis Oller Ferrer-Vidal (Barcelona).

Descanso-Café.

Salón de Actos. Salas A, B. C.
Comunicaciones a la V Mesa Redonda.
Comunicaciones libres.

Salón de Actos.
Neurotransmisores y epilepsia
Conferencia del Prof. Juan Antonio Armijo (Santander).

CLAUSURA del II Congreso.

REUNION DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS CANTABRIA 
CASTILLA Y LEON 

SALAMANCA, 22-23 FEBRERO 1986

22 de febrero, sábado

17,00 horas
Mesa REDONDA: Patología ORL extrahospitalaria en la infancia.

Introducción: Dr. Ernesto Sánchez Villares (Valladolid).
Problemas que plantea la Patología ORL en las consultas extrahospitalarias.

Dr. Jaime Revuelta (Torrelavega).
Faringoamigdalitis agudas. Dr. Germán Castellano (Torrelavega).
Amigdalectomía y adenoidectomía. Dra. Dolores Suárez (Riosa. Asturias).
Otitis media aguda. Dr. José Pereña (Salamanca).
Sinusitis en la infancia. Dr. Juan Carlos Silva (Laguna de Duero. Valladolid).
Estridores Laríngeos. Dra. Mari Luz Cilleruelo (Valladolid).
Complicaciones de la Patología ORL. Dr. Víctor Zuazua (La Felguera. Asturias).
Moderador. Prof. Ernesto Sánchez Villares.

21,00 horas: Cena DE CONFRATERNIDAD.
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23 de febrero, domingo

10,00 horas: COMUNICACIONES

1. Consultas Périnatales y Conductas Maternas. Dres. J. J. Fernández Teijeiro y 
A. Fernández Teijeiro Alvarez. Servicios de Sanidad Municipal. Puericultura 
del Estado. Torrelavega (Cantabria).

2. Recidivas en las Crisis Febriles: Factores Pronósticos. Dres. S. Alberola, R. 
Bachiller, F. Tresierra, R. Palencia. Hospital Clínico. Valladolid.

3. Estudio de la Prevalencia de la Tuberculosis en la Zona de Salud de Trevias 
(Luana. Asturias'). Dres. J. I. Olazábal Malo de Molina yM.' Santa Arnaldo 
Sierra. Centro de Salud de Trevias. Asturias.

4. Corticoïdes y Meningitis Recidivante. Dres. M. J. Espinosa Pérez, A. Franga- 
nillo Fernández, M. T. García Muñoz y J. L. Sánchez Badía. Hospital «Valle 
del Nalón». Riaño-Langreo. Asturias.

5. Becegeitis Generalizada. Dres. A. Alonso Montero,}. M. Cerezo Pancorbo, A. 
Quiles Masip y J. L. Sánchez Badía. Hospital «Valle del Nalón». Riaño-Lan­
greo. Asturias.

6. El Diagnóstico del Reflujo por pH-metría Intraesofágica en Sistema Ambula­
torio. Dres. M. Alonso, C. Calvo, M. L. Cilleruelo, D. Martín y M. Marugán. 
Hospital Clínico. Valladolid.

7. Protocolo de Diagnóstico y Tratamiento en la Ingestión de Cáusticos. Dres. 
M. Alonso, M. del Real, C. Calvo, M. Marugán y D. Martín. Hospital Clíni­
co. Valladolid.

8. Patología y Gasto Farmacéutico en Pediatría Ambulatoria. Dr. J. A. Gómez 
Carrasco. Ambulatorio del Insalud. Valladolid.

9. Patología ORL y Respiratoria en una Consulta Ambulatoria del Insalud du­
rante 1985. Dr. A. Sánchez Martín. Ambulatorio de Esperanto. Valladolid.

10. Otras Patologías (no respiratorias) en una Consulta Ambulatoria del Insalud 
durante 1985. Dr. Sánchez Martín. Ambulatorio de Esperanto. Valladolid.

11. Hipersensibilidadalérgica a Medicamentos en nuestro medio. Dres. A. Romo, 
F. Lorente, M. Muriel y V. Salazar. Hospital Clínico. Salamanca.

12. Hernia Inguinal en la Infancia: Enfoque Terapéutico desde el punto de vista 
del Cirujano Pediatra. Dres. J. M. García Crespo, F. Martín Pinto y J. 
Domínguez. Cirugía Pediátrica Hospital General Yagüe. Burgos.

13. Síndrome de Cornelia de Lange: Dres. M. T. Castaño García y cois. Hospital 
del Insalud. Zamora.
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CONVOCATORIA DEL PREMIO «ORDESA» DE INVESTIGACION 1986 SOBRE UN 
TEMA LIBRE DE PEDIATRIA

La Asociación Española de Pediatría A.E.P. convoca dicho premio, cuya cuantía es 
de 500.000 ptas., siendo patrocinado por la firma de dietéticos ORDESA, S. A.

Los trabajos que opten a dicho premio deberán ajustarse a las siguientes:

1.

BASES

El trabajo deberá versar sobre un tema libre de Pediatría, excluyendo las especia­
lidades de Gastroenterología y Neonatología.

2.

3.
4.
5.

Uno de los firmantes deberá pertenecer 
la Asociación Española de Pediatría.
El trabajo deberá ser inédito y quedará

como miembro numerario o agregado a

en propiead de la A.E.P.

6.
7.

8.

El trabajo deberá ser realizado totalmente en nuestro país.
El trabajo deberá presentarse escrito a doble espacio y en folios tipo «holandés», 
adjuntándose cuantos gráficos o figuras crean los autores necesario. Será precepti­
vo enviar original y 5 copias.
La fecha límite de presentación de trabajos será el 30 de abril de 1986.
Los trabajos deberán remitirse por correo certificado a la Secretaría General de la 
Asociación Española de Pediatría, Villanueva, 11, 28001 Madrid. En el remite no 
deberá constar el nombre y dirección de ninguno de los firmantes. En su interior, 
en sobre aparte cerrado, en el que constará un lema, deberá incluirse el trabajo 
con título y sin el nombre de los autores. En otro sobre cerrado constará el mis­
mo lema en el exterior, y en el interior, el título del trabajo y el nombre de los 
autores.
El Tribunal será designado por la Junta Directiva de la Asociación Española de 
Pediatría.

9. El trabajo premiado será presentado en la XIX Reunión Anual de la Asociación 
Española de Pediatría, en Bilbao, los días 23, 24 y 25 de junio de 1986. El Pre­
mio será otorgado junto con el diploma acreditativo en la misma Reunión en pre­

10.

11.

12.

13.

14.

sencia del Presidente de la A.E.P. y de un representante de la firma patroci­
nadora.
Con la finalidad de preservar el anonimato, serán excluidos aquellos trabajos en los 
que figuren algunos datos de identificación tales como centros hospitalarios, nombres 
de poblaciones, etc., que puedan identificar al autor o autores del trabajo.
A criterio del Jurado, el premio podrá quedar desierto, en cuyo caso, el importe 
del mismo sería entregado a una institución benéfica relacionada con la infancia. 
Los trabajos no premiados podrán solicitarlos los autores a ORDESA, S. A., indi­
cando el lema del mismo.
El fallo del tribunal será inapelable, estando capacitado para solicitar cuantas con­
sultas crea oportunas.
La publicación y difusión de dicho premio a nivel nacional será realizado exclusiva­
mente por la firma patrocinadora.
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CONVOCATORIA DEL PREMIO «ORDESA» DE INVESTIGACION 1986 SOBRE 
PEDIATRIA EXTRAHOSPITALARIA

La Sección de Pediatría Extrahospitalaria de la A.E.P. convoca dicho premio, cuya 
cuantía es de 500.000 ptas., siendo patrocinado por la firma de dietéticos ORDESA, S. A. 
y entregado en la 1.a Reunión Anual de la Sección de Pediatría Extrahospitalaria de la 
Asociación Española de Pediatría a celebrar en Sevilla en octubre de 1986.

Los trabajos que opten a dicho premio deberán ajustarse a las siguientes:

1.

2.

3.

4.
5.

6.
7.

8.

BASES
El trabajo deberá versar sobre el tema de Pediatría Extrahospitalaria: «La educación 
para la salud del paciente pediátrico y de su entorno».
Uno de los firmantes deberá pertenecer como miembro numerario o agregado a la 
Sección de Pediatría Extrahospitalaria de la A.E.P.
El trabajo deberá ser inédito y quedará en propiedad de la Sección de Pediatría Ex­
trahospitalaria de la A.E.P.
El trabajo deberá ser realizado totalmente en nuestro país.
El trabajo deberá presentarse escrito a doble espacio y en folios tipo «holandés», ad­
juntándose cuantos gráficos o figuras crean los autores necesario. Será preceptivo en­
viar original y 7 copias.
La fecha límite de presentación de trabajos será el 15 de julio de 1986.
Los trabajos deberán remitirse por correo certificado a la Sección de Pediatría Extrahos­
pitalaria - SECRETARIA - Av. Kansas City, 38 Bajos - 41007 SEVILLA. En el remite 
no deberá constar el nombre y dirección de ninguno de los firmantes. En su interior, 
en sobre aparte cerrado, en el que constará un lema, deberá incluirse el trabajo con tí­
tulo y sin el nombre de los autores. En otro sobre cerrado constará el mismo lema en el 
exterior, y en el interior, el título del trabajo y el nombre de los autores.
El Tribunal será designado por la Junta Directiva de la Sección de Pediatría Extrahos­
pitalaria. Si alguno de ellos optara al premio, será sustituido por otro miembro nu­
merario designado por sorteo.

9. El trabajo premiado será presentado en la I Reunión Anual de la Sección de Pedia­
tría Extrahospitalaria que se celebrará en Sevilla en octubre de 1986. El Premio será 
otorgado junto con el diploma acreditativo en la misma Reunión en presencia del 
Presidente de la A.E.P. y de un representante de la firma patrocinadora.

10. Con la finalidad de preservar el anonimato, serán excluidos aquellos trabajos en los 
que figuren algunos datos de identificación tales como Centros Hospitalarios, nom­
bres de poblaciones, etc., que puedan identificar al autor o autores del trabajo.

11. A criterio del Jurado, el premio podrá quedar desierto, en cuyo caso, el importe 
del mismo sería entregado a una Institución Benéfica relacionada con la Infancia.

12.

13.

14.

Los trabajos no premiados podrán solicitarlos los autores a ORDESA, S. A., indi­
cando el lema del mismo.
El fallo del tribunal será inapelable, no comprometiéndose a mantener correspon­
dencia concerniente a los trabajos presentados y estando capacitados para solicitar 
cuantas consultas crean oportunas.
La publicación y difusión de dicho premio a nivel nacional será realizada exclusiva­
mente por la firma patrocinadora.
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EN RECUERDO

PEDRO VICTOR ALVAREZ SUAREZ (1916-1985)

Había nacido en Gijón, donde estudió y recibió educación. En esta ciudad asturiana 
vivió la mayor parte de su vida y realizó su labor profesional. Una vez terminada su 
carrera se dirigió a la Casa de Salud de Valdecilla de Santander para llevar a cabo la es­
pecialidad de Pediatría y Puericultura bajo la dirección del profesor Guillermo Arce. 
Eran los años que siguieron a la Guerra Civil Española, fechas en las que no abundaban 
ni hospitales ni científicos capaces de formar discípulos. Allí coincidió con otros muchos 
futuros pediatras y permanentes amigos, algunos de los cuales, como Emilio Rodríguez 
Vigil, José Luis Solís Cagigal, Federico Collado o Ernesto Sánchez Villares tendrían 
luego un importante papel en nuestra Sociedad.

Obtuvo por oposición la plaza de Puericultor del Estado que desempeñó durante 
muchos años en su ciudad, así como la de Inspector Médico Escolar. Más tarde, al crear­
se el Hospital, fue nombrado Jefe de Servicio de Pediatría de la Residencia Sanitaria de 
Cabuefies, en Gijón, cargo que ostentó hasta su jubilación voluntaria en 1981.

Durante toda su vida fue un médico con una prestigiada práctica privada profesional 
y con una formación básica muy sólida. Cuando las especialidades pediátricas hicieron 
su aparición en nuestro país, mostró su predilección por la Alergia Infantil. Realizó dife­
rentes visitas al Servicio de Inmunoalergia de la Clínica Infantil la Paz, con el doctor 
Antonio Ojeda y era un asiduo asistente a las Reuniones Anuales de la Sección de Aler­
gia Pediátrica, donde su figura será siempre recordada.

En la Sociedad de Pediatría de Asturias, Cantabria, Castilla y León, nunca desempe­
ñó cargos de importancia. Sin embargo su papel fue fundamental, sirviendo siempre de 
lazo de unión entre todos los socios y contribuyendo a que la Sociedad fuera durante 
mucho tiempo, de forma primordial, una reunión de amigos (A.B.).
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