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Utilidad de un preparado lacteo con fibra en el estrefiimiento

funcional infantil

D. PEREZ SOLIS!, M. COTO FUENTE?, ].I. PEREZ CANDAS*, M. MORAN GUTIERREZ2, C. MOLINOS NORNIELLA*,

L. RIANO GALANS, ].J. DIAZ MARTINS

1Servicio de Pediatria. Hospital Universitario San Agustin. Avilés. Centro de Salud La Magdalena. Avilés. SCentro de Salud Sabugo.
Avilés. “Servicio de Pediatria. Hospital Universitario de Cabueiies. Gijon. >AGC de Pediatria. Hospital Universitario Central de

Asturias. Oviedo.

RESUMEN

Objetivo. Evaluar la eficacia de un preparado lacteo
suplementado con fibra en nifios con estrefiimiento funcio-
nal.

Material y métodos. Ensayo clinico, aleatorizado, doble
ciego, controlado con placebo. Se incluyeron 19 nifios de
entre 4 y 12 afios con criterios de Roma III para estrefiimiento
funcional. El grupo de intervencion recibi6 durante 4 sema-
nas 200 ml al dia de leche con fibra, mientras los controles
recibieron una racion similar de leche sin suplementar.

Resultados. Tras 4 semanas no se encontraron diferencias
estadisticamente significativas entre grupos respecto a la
realizacién de al menos 3 deposiciones a la semana (88,9%
en tratados frente a 100% en controles, p = 0,474), nimero
de deposiciones semanales, consistencia de deposiciones o
presencia de conductas de retencién, dolor con la defecacién
e incontinencia fecal, o la salud autopercibida.

En ambos se observo tendencia al aumento en el ntimero
de deposiciones; en el grupo de tratamiento de 3,6 19 a
5,8 +2,0 deposiciones/semana (p = 0,059) y en el grupo pla-
cebode3,3+1,3a5,8 +1,3 deposiciones/semana (p = 0,001).
También disminuy¢ la presencia de dolor con la defecacién
en el grupo de tratamiento del 77,8% al 11,1% (p = 0,031) y
en placebo del 80,0% al 20,0% (p = 0,031).

Conclusiones. No se ha podido confirmar la eficacia de
un preparado lacteo con fibra para el estrefiimiento funcional
infantil. Son necesarios estudios bien diseflados y de mayor
tamafio muestral para determinar el papel de los suplemen-
tos de fibra en los niflos con estrefiimiento.

Palabras clave: Estrefiimiento; Fibra en la dieta; Inulina;
Leche; Nifo.

ABSTRACT

Objective. To assess the effectiveness of a fibre-fortified
milk in children with chronic functional constipation.

Patients and methods. Randomised, double-blind,
placebo-controlled clinical trial involving 19 children, 4 to
12-year-old, who were diagnosis with functional consti-
pation according to Rome III Criteria. Intervention group
received 200 ml of fibre-fortified milk daily for 4 weeks,
while the other group received a similar portion of non-
fortified milk.

Results. At the end of the intervention there were no
statistically significant differences between groups with
respect to having at least three bowel movements a week
(88.9% in intervention group vs. 100% in control group, p
=0.474), frequency of bowel movements, stool consistency,

Correspondencia: Dr. David Pérez Solis. Servicio de Pediatrfa. Hospital Universitario San Agustin. Camino de Heros, 4.

33402 Avilés.
Correo electronico: david@perezsolis.es
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presence of painful defecation, retentive posturing, or fecal
incontinence, or self-reported perceived health.

Both groups tended to increase bowel movements. Fibre
group increased from 3.6 = 1.9 to 5.8 + 2.0 bowel move-
ments/week (p = 0.059), while control group increased from
3.3 £ 1.3 to 5.8 + 1.3 bowel movements/week (p = 0.001).
Presence of painful defecation decreased both in fibre group,
77.8% to 11.1% (p = 0.031), and in control group, 80.0% to
20,0% (p = 0.031).

Conclusions. Effectiveness of a fibre-fortified milk was
not confirmed in children with chronic functional constipa-
tion. High quality clinical trials are required to know the
efficacy of fibre supplements in children with functional
constipation.

Key words: Constipation; Dietary fiber; Children; Milk;
Inulin.

INTRODUCCION

El estrefiimiento resulta un motivo de consulta muy
frecuente en las consultas de Pediatria, llegando a suponer
un 10-25 % de las visitas en unidades de Gastroenterologia
Pediatrica®. A pesar de la preocupacion que despierta en
muchas familias, solo una pequefia proporcion de los casos
de estrefiimiento en nifios se deben a una causa organica. A
excepcion del periodo neonatal, el estrefiimiento es mayo-
ritariamente de origen funcional®.

En general, el abordaje del estrefiimiento funcional con-
siste en tratar la impactacion fecal cuando esta presente, jun-
to a educacion familiar (desmitificacién, cambios dietéticos,
entrenamiento en el uso del retrete), inicio de medicacion
laxante y seguimiento estrecho de la evolucién®?.

Dentro de los cambios dietéticos, una de las medidas
habitualmente recomendadas es el aumento de la ingesta
de fibra. Sin embargo, existen pocas pruebas de que los
suplementos de fibra sean mas eficaces que el placebo en
nifios con estrefiimiento®?, hasta el punto de que la recien-
te gufa de préctica clinica para el estreflimiento funcional
de ESPGHAN y NASPGHAN recomienda tinicamente una
ingesta normal de fibra, pero no el uso rutinario de suple-
mentos de fibra®.

Dentro de la fibra dietética destaca la inulina, una fami-
lia de polisacaridos compuestos por cadenas de fructosa
que resisten la accion de las enzimas digestivas humanas.
Ademds de aumentar el contenido en agua de las heces,
acttian como prebidticos e inducen cambios en el epitelio
del colon®. Otra fibra dietética de interés la constituyen las
maltodextrinas resistentes a la digestion, capaces de aumen-
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CRITERIOS DIAGNOSTICOS ROMA III PARA EL DIAGNOSTICO
DE ESTRENIMIENTO FUNCIONAL®,

TABLA L.

Debe incluir 2 o mas de los siguientes en un nifio con edad
madurativa de al menos 4 afios, con criterios insuficientes para
el diagnéstico de sindrome de intestino irritable:

*  Dos deposiciones 0 menos por semana.
*  Almenos 1 episodio de incontinencia fecal por semana.

e Historia de posturas retentivas o exceso de retencion fecal
voluntaria.

* Historia de deposiciones dolorosas o con esfuerzo.
* Presencia de gran masa fecal en el recto.
e Historia de heces de gran tamafio que obstruyen el retrete.

Los criterios deben ser cumplidos al menos 1 vez a la semana
durante al menos 2 meses antes del diagnéstico.

tar el ndmero de defecaciones y disminuir la consistencia
de las heces?.

La suplementacion con fibra de preparados lacteos puede
facilitar su aceptabilidad en nifios. Naturfibra® es un lacteo
suplementado con inulina y maltodextrina resistente a la
digestion (Fibersol 2®) que ha mostrado mejoria de los sin-
tomas de estrefiimiento crénico en adultos®.

El objetivo de este estudio es evaluar la capacidad de un
preparado lacteo con un suplemento de fibra soluble (Natur-
fibra®) en un grupo de nifios con estrefiimiento funcional.

PACIENTES Y METODOS

Tipo de estudio

Ensayo clinico, aleatorizado, doble ciego, controlado con
placebo. Se incluyeron nifios de ambos sexos entre los 4 y
12 afios de edad que consultaban en su centro de Atencién
Primaria o eran derivados a la consulta de Gastroenterologia
Pediatrica de su hospital de referencia por estrefiimiento, y
que cumplan los criterios diagndsticos Roma III para estre-
fimiento funcional (Tabla I)®.

Se definieron como criterios de exclusion: retraso psi-
comotor o ponderoestatural, cirugia abdominal o perineal
previa, presencia de fistulas o fisuras anales, diagndstico
previo de alergia a proteinas de leche de vaca, celiaquia u
otras enfermedades digestivas organicas crénicas o haber
recibido medicacion contra el estrefiimiento o antitusivos
en el mes previo a la inclusion en el estudio.

El protocolo del estudio recibi6 la aprobacién del Comité
de Etica de la Investigacion del Principado de Asturias y se
obtuvo el consentimiento informado escrito de los progeni-
tores o tutores de los participantes.



Intervencién

Tras su inclusion en el estudio, se realiz6 a cada paciente
una anamnesis completa incluyendo antecedentes familiares
de estrefiimiento y momento de la primera deposicién meco-
nial. Respecto al habito defecatorio, se registr6 el niimero
de deposiciones semanales, la consistencia de las heces de
acuerdo con la escala de Bristol'? y la presencia de conductas
de retencion, dolor con la defecacién o incontinencia fecal.
La exploracion fisica incluy6 peso, talla, indice de masa
corporal (IMC), palpacién abdominal, inspeccién perianal
y tacto rectal.

Cada paciente fue asignado a azar a uno de los dos gru-
pos de estudio. El grupo de intervencién recibirfa durante
4 semanas una racién diaria de 200 ml de leche de vaca
semidesnatada suplementada con fibra (Naturfibra®), equi-
valente a 8 g de fibra, mientras que el grupo control recibiria
una racién similar de leche semidesnatada sin suplementar.
Los envases de ambos grupos, suministrados por la empresa
fabricante, eran idénticos en color, forma y tamafio, distin-
guibles tinicamente por un c6digo desconocido para los par-
ticipantes e investigadores hasta la conclusion del estudio.

Ambos grupos recibieron consejo sobre habitos dieté-
ticos y uso del retrete, incluyendo una hoja informativa
estandarizada en papel. Se permitia la ingesta de hasta 500
ml de lacteos al dia. La familia de los pacientes registré en
un cuaderno el ndmero y caracteristicas de las deposicio-
nes durante las 4 semanas de intervencion. Al finalizar este
periodo, se realiz6 una nueva entrevista clinica sobre los
habitos defecatorios de los participantes.

Se evalud la salud autopercibida por los participantes
con al menos 6 aflos de edad al comienzo y al final del estu-
dio mediante la version espafiola del Child Health and Illness
Profile-Child Edition (CHIP-CE) y, a través de sus padres,
mediante la version abreviada de 44 items del CHIP-CE
Parent Report Form (CHIP-CE/PRF)11.12),

Se consider6 como variable de resultado principal para
evaluar la eficacia del tratamiento la realizacion de al menos
3 deposiciones por semana. Como variables secundarias se
valoraron el ntimero de deposiciones semanales, la salud
percibida, la morfologia fecal y la presencia de conductas
de retencién, dolor con la defecacién o incontinencia fecal.

Andlisis estadistico

Se calcul6 el tamafio muestral requerido en funcién de
la variable de resultado principal, asumiendo un porcentaje
de éxito del 70% en el grupo de intervencién y un 30% en
el grupo control. Considerando una potencia del 80% y un
error alfa del 5%, cada grupo deberia estar formado por 21
pacientes.

D. PEREZ SOLIS Y COLS.

TABLA II.  CARACTERISTICAS DE AMBOS GRUPOS AL COMIENZO DEL
ESTUDIO.
Caracteristica Fibra Placebo P
n 9 10
Mujeres, % 55,6 40.0 0,656
Edad, afios 7225 88(19 0,146
z-IMC 0,40 (1,07) 0,73(1,08) 0,523
Antecedentes familiares de 55,6 70,0 0,650
estrefiimiento, %
Meconiorrexis >24 horas, % 11,1 10,0 1,000
Deposiciones/semana 36(1,9 33,3 0,692
Consistencia deposiciones 2709 2315 0,528
>3 deposiciones/semana, % 66,7 80,0 0,628
Conductas de retencién, % 444 70,0 0,370
Dolor con defecacion, % 778 80,0 1,000
Incontinencia fecal, % 444 20,0 0,228
Satisfaccién padres 43(04) 44(0,3) 0,506
Bienester padres 40(0,7) 43(0,5) 0,339
Satisfaccion nifios 40(0,7) 440,22 0,131
Bienestar nifios 43(04) 4,4(0,3) 0,545

Los datos se analizaron con el software IBM SPSS Statis-
tics 20 (IBM Corp., Somers, EE.UU.). El ajuste de las varia-
bles a la distribucion normal se comprob6 con la prueba de
Shapiro-Wilk. Se utiliz6 la prueba t de Student para muestras
relacionadas o independientes. Para comparar proporciones
entre muestras independientes se emple¢ la prueba Chi-
cuadrado. Para comparar proporciones antes y después de
la intervencién dentro de cada grupo, se utiliz6 la prueba
de McNemar. Se consider¢ estadisticamente significativo
un valor de p menor de 0,05. Las variables discretas se
expresaron como porcentaje y las variables continuas como
media + desviacion estandar.

RESULTADOS

Durante un afio natural, se incluyeron en el estudio un
total de 19 nifios (10 varones y 9 mujeres), de los cuales 7
procedian de consultas externas de Gastroenterologia pedia-
trica y 12 de Atencién Primaria. Recibieron tratamiento con
suplemento de fibra 9 pacientes y placebo los 10 restantes.
Las caracteristicas clinicas de ambos grupos se recogen en
la Tabla II. Los grupos no diferfan en edad, distribucién de
sexo, IMC, salud autopercibida, antecedentes familiares ni
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TABLA III. CARACTERISTICAS DE AMBOS GRUPOS AL FINALIZAR EL

TRATAMIENTO.

Caracteristica Fibra  Placebo 4
Deposiciones/semana 58(12,0 58(1,3) 0,978
>3 deposiciones/semana, % 88,9 100,0 0,474
Consistencia deposiciones 29,8 3,2(1,9 0,639
Conductas de retencién, % 11,1 30,0 0,582
Dolor con defecacién, % 11,1 20,0 1,0
Incontinencia fecal, % 11,1 10,0 1
Satisfaccién padres 4403 4504) 0,625
Bienester padres 4403 4403 0,985
Satisfaccién nifios 4405 4504) 0,885
Bienestar nifios 43(0,3) 45(04) 0,593

sintomas de estrefiimiento. Todos los participantes comple-
taron el estudio.

Tras 4 semanas de tratamiento no se encontraron dife-
rencias estadisticamente significativas entre ambos grupos
respecto a la realizacién de al menos 3 deposiciones a la
semana. Tampoco se apreciaron diferencias entre grupos en
el nimero de deposiciones semanales, la consistencia de las
deposiciones, la presencia de conductas de retencion, dolor
con la defecacién e incontinencia fecal, ni en las distintas
dimensiones de salud autopercibida, tanto por parte de los
padres como de los nifios participantes (Tabla III).

En ambos grupos se observé una tendencia al aumento
en el ntimero de deposiciones semanales (Fig. 1), aunque solo
en el grupo placebo la diferencia fue estadisticamente signi-
ficativa. En el grupo de tratamiento se aument6 de 3,6 + 1,9
a 5,8 +2,0 deposiciones/semana (p = 0,059), mientras que
en el grupo placebo el aumento fuede3,3+1,3a58+1,3
deposiciones/semana (p = 0,001). También se observé una
mejoria estadisticamente significativa en ambos grupos en
el dolor con la defecacién, cuya presencia disminuy6 en el
grupo de tratamiento del 77,8% al 11,1% (p = 0,031) y en el
grupo placebo del 80,0% al 20,0% (p = 0,031).

DISCUSION

Este estudio encontr6 una eficacia a las 4 semanas similar
al placebo en el uso de un preparado lacteo suplementado
con fibra para el tratamiento del estrefiimiento funcional en
nifios. Ambos grupos experimentaron una disminucién de
la presencia de dolor con la defecacion y un aumento del
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B Fibra

Grupo de tratamiento B Placebo

Deposiciones/semana

Inicio Final

Figura 1. Evolucion del niimero de deposiciones semanales en
ambos grupos antes y después del tratamiento.

ndamero de defecaciones a la semana, aunque en este tiltimo
caso la diferencia solo fue estadisticamente significativa con
placebo.

La mejoria experimentada podria deberse al resto de
medidas generales recomendadas en ambos grupos en la
consulta inicial, que incluian consejo sobre hébitos dietéticos
y uso del retrete.

Actualmente no hay pruebas suficientes sobre la efica-
cia de suplementos de fibra para el tratamiento del estrefii-
miento en nifios®. Unicamente un estudio ha encontrado
superioridad de la fibra (glucomanano) frente a placebo?,
aunque con limitaciones importantes, como una definicion
de estrefiimiento imprecisa y una alta tasa de pérdidas en
el seguimiento®. Otros tres trabajos publicados que compa-
raron suplementos de cascara de cacao™, glucomanano®?
y una mezcla de fibras‘® frente a placebo no encontraron
diferencias en los resultados principales. Se han publicado
también dos estudios que compararon suplementos de goma
guar parcialmente hidrolizada® y una mezcla de fibras®
frente a lactulosa, sin encontrar diferencias de eficacia entre
fibra y laxante.

En este estudio se utilizé como fibra una mezcla de inuli-
na y maltodextrina resistente a la digestion. La maltodextrina



resistente a la digesti6n es un polisacarido producido a partir
del almidén de maiz que no se absorbe en el intestino delga-
do y es parcialmente fermentable en el colon. Ha demostrado
en poblacién adulta mejorar el tiempo de transito colonico
y el volumen de las deposiciones® 20, pero su eficacia no
estd bien establecida en nifios. La inulina es un fructano no
digerible que es fermentado en el colon, con efectos sobre la
microbiota y el trénsito intestinal. Ha mostrado ser capaz de
mejorar el trdnsito intestinal en ancianos con estrefiimien-
to@2), aunque otros estudios no han encontrado efecto en
adultos sanos@. No se conocen estudios que evaltien la
eficacia de la inulina de forma independiente en nifios con
estrefiimiento.

Nuestro estudio no consiguié reunir el niimero de parti-
cipantes estimado durante el disefio del estudio, principal-
mente por la frecuencia con la que los nifios con estrefiimien-
to recibian previamente laxantes (criterio de exclusién) y se
planteaba la necesidad de un tratamiento de desimpactacion
fecal, circunstancia no recogida en el diseno del estudio.
El tamafio muestral final se corresponde con una potencia
estadistica del 50%, con un elevado riesgo de no detectar
diferencias existentes entre los grupos. Otra limitacion es
la corta duracion de la intervencion (4 semanas), que no
permite valorar la eficacia a medio plazo o el riesgo de recai-
das. Por otro lado, no se conocia la ingesta de fibra de los
participantes antes de la intervencion, y es posible que la
suplementacion con fibra solo suponga un beneficio clinico
en aquellos nifios que tengan una ingesta previa deficitaria.
Ademas, el margen de mejora para la variable de resulta-
do principal era pequefio, dado que un 66,7% del grupo
de intervencién y un 80% del grupo control realizaban de
inicio al menos 3 deposiciones a la semana, basandose el
diagnostico de estrefiimiento en otros sintomas recogidos
en los criterios de Roma.

Como conclusién, no se ha podido confirmar la eficacia
de un preparado lacteo suplementado con inulina y mal-
todextrina resistente a la digestion para el tratamiento del
estreflimiento funcional infantil. Son necesarios estudios
bien disefiados y de mayor tamafo muestral para determi-
nar el papel de los suplementos de fibra en los nifios con
estrefiimiento.
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Impacto de las nuevas guias para el manejo de recién nacidos de
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RESUMEN

Introduccion y objetivos. Las recomendaciones para la
prevencion de la sepsis neonatal precoz por estreptococo del
grupo B (EGB) de los Centers for Disease Control and Prevention
han sido revisadas en el ailo 2010. El objetivo de este estudio
es conocer su impacto sobre los hijos de madres colonizadas
por EGB en cuanto a realizacién de pruebas complementa-
rias y nimero de ingresos.

Material y métodos. Estudio de cohortes retrospectivo
de recién nacidos de madres colonizadas por EGB, con edad
de gestacion igual o superior a 36 semanas, nacidos en el
segundo semestre de 2010 y 2012, antes y después de la
implantacién del nuevo protocolo. Se compara la frecuen-
cia de realizacién de estudios complementarios e ingresos
hospitalarios entre ambos periodos.

Resultados. Ambas cohortes (152 casos en 2010 y 130
en 2012) fueron homogéneas en cuanto a tasas de coloni-
zacion materna, control obstétrico, sexo, edad gestacional,
tiempo prolongado de bolsa rota, presencia de corioamnio-
nitis e indicacién y administracion de profilaxis antibiética
materna. No hubo ningtin caso de sepsis precoz por EGB
en ninguno de los dos periodos. El nuevo protocolo evito la
solicitud de estudios complementarios en un 88 % (Pfe=0,88.
IC: 0,39-0,96) y el ntimero de ingresos un 48% (Pfe= 0,481.
IC: -0,648-0,864).

Conclusiones. La aplicacion del nuevo protocolo ha
disminuido significativamente el nimero de pruebas com-
plementarias solicitadas y el ntimero de ingresos sin que se
observe un aumento del niimero de casos de sepsis precoz
por EGB.

Palabras clave: Sepsis precoz; Estreptococo grupo B;
Infeccién neonatal.

ABSTRACT

Background. Guidelines for prevention of perinatal
infection Group B Streptococcus (GBS) has been revised in
2010 and new early-onset sepsis (EOS) algorithms have been
applied.

Aim. To know the impact of this new algorithm on ECO
evaluations, admissions and EOS-GBS cases detection.

Methods. A retrospective cohort study was performed,
including neonates born at > 36 week’s, with positive mater-
nal detection of GBS, in two periods of time: from July to
December 2010 (previous to new EOS algorithm) and from
July to December 2012. The following data was compared:
evaluations and admissions. Statistical were performed
using the Student t test for quantitative variables and chi
square test for categorical. Preventable fraction exposed (Pfe)
was used to quantify the impact of new algorithm.
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Results. One hundred and fifty-two neonates were
included in 2010 and 130 in 2012. No significant differences
were found in terms of sex, GBS positive mothers, obstetric
care, gestational age, chorioamnionitis, indication and mater-
nal antibiotic administration. There were no cases of neonatal
GBS infection in both periods. In 2012 a decrease of 88% in
blood EOS evaluation was obtained (Pfe= 0.88, IC: 0.39-0.96).
The number of admissions for suspected early GBS sepsis
was reduced by 48.1%. (Pfe= 0.481. IC: -0.648-0.864)

Conclusions. Implementation of the new EOS algorithm
resulted in a decrease of EOS evaluations, and the number
of admissions for suspected sepsis.

Key words: Early onset sepsis; group B Streptococcus;
Neonatal infection.

INTRODUCCION

El estreptococo beta hemolitico del grupo B (EGB) es un
colonizador del tracto gastrointestinal y la vagina, presente
en el 12- 20% de las mujeres gestantes sanas®. La coloniza-
cion del recién nacido puede ocurrir intratitero, tras la rup-
tura de la bolsa de liquido amniético o en el canal del parto.
En ausencia de medidas de prevencion, entre el 1y el 2%
de los recién nacidos colonizados desarrollan una infecciéon
precoz. La publicacién, instauracién y universalizacion de
programas de prevencion iniciadas hace casi dos décadas ha
conseguido un gran descenso de la incidencia de infeccién
neonatal precoz por EGB. En Estados Unidos la incidencia
disminuy6 desde 2-3 casos por 1.000 recién nacidos en 1990
hasta 0,34-0,37 casos por 1.000 en 2005®; varios estudios
realizados en Espaiia han observado un descenso similar®.

Las estrategias de prevencion se basan en tres ejes de
actuacién: deteccién de colonizacion en embarazadas, profi-
laxis antibiética intraparto de madres colonizadas y preven-
cién secundaria mediante deteccion y profilaxis antibidtica
de los recién nacidos de riesgo. Exigen una colaboracién
estrecha de los servicios de microbiologia y las unidades de
obstetricia y pediatria. Desde la publicacién en 1996 de las
primeras recomendaciones® se han mantenido constantes
los tres ejes de actuacion, aportando modificaciones en rela-
cion a los métodos de recogida de muestra, la poblacion sus-
ceptible de profilaxis intraparto y la identificacién y manejo
de los recién nacidos de riesgo. Las recomendaciones de la
ultima actualizacién llevada a cabo por parte de los Centers
for Disease Control and Prevention (CDC) en 20107 se recogen
en el documento de consenso espafiol actualizado en 2013®.

Con las guias previas se realizaba evaluacion analitica (rea-
lizacion de hemograma, proteina C-reactiva (PCR) y hemocul-
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tivo en las primeras 12 y 24 horas de vida) a todo recién nacido
de madre colonizada que habia recibido profilaxis correcta y
presentaba factores de riesgo o cuando esta habia sido incom-
pleta o incorrecta, independientemente de que el recién nacido
presentase o no factores de riesgo. Con las nuevas guias, los
motivos para indicar la evaluacion de los recién nacidos de
madres colonizadas por EGB se reducen®. En la practica que-
dan limitados a los hijos de madres colonizadas en las que,
estando indicada la profilaxis antibiotica intraparto, esta no
se ha realizado o ha sido inadecuada y que ademas presenten
factores de riesgo: gestacion inferior a 37 semanas o tiempo de
rotura de membranas igual o superior a 18 horas®.

Esta restriccion en las indicaciones, basada en la evi-
dencia, debe suponer una disminucién en el nimero de
evaluaciones y de ingresos neonatales y, en consecuencia,
de gasto sanitario, evitando ademas la separacion madre-
hijo, sin aumentar la incidencia de sepsis precoz por EGB.

OBJETIVOS

El objetivo primario de este estudio es conocer el impacto
en nuestro centro de la aplicacion de las nuevas recomenda-
ciones para la prevencion de la transmision vertical del EGB
sobre la realizacion de pruebas complementarias y sobre el
ndamero de ingresos y estancias hospitalarias.

Los objetivos secundarios son conocer las tasas de colo-
nizacion materna y la incidencia de sepsis precoz por EGB
en ambos periodos.

MATERIAL Y METODOS

El estudio se ha realizado en la Unidad de Neonatologia
de un hospital ptiblico de nivel II que da cobertura a una
poblacién de 301.255 habitantes (datos de 2014). La Unidad
dispone de 16 cunas, de las que cuatro son de cuidados
intensivos. Es el tinico hospital ptiblico con atenci6n al parto
del drea, pero aproximadamente en la tercera parte de las
gestaciones el control obstétrico se realiza en otro hospital.
En ambos centros, la deteccion de colonizacidon en embara-
zadas se realiza en la semana 36 de gestacion.

El protocolo de atencién a los recién nacidos de madres
colonizadas por EGB antes y después de la modificacién del
mismo se recoge en la tabla L.

La vigilancia clinica del recién nacido se realiza en la plan-
ta de maternidad, siendo criterios de ingreso en la unidad
neonatal, la presencia de sintomas, incremento de reactantes
de fase aguda o cifra de leucocitos sugerente de infecci6n.



TaBLA L.
ESTREPTOCOCO BETA HEMOLITICO DEL GRUPO B (EGB).

M.E. GARCIA DIAZ Y COLS.

COMPARACION DE PROTOCOLOS ANTE EL RECIEN NACIDO HIJO DE MADRE COLONIZADA PARA LA PREVENCION DE SEPSIS POR

Actitud ante el recién nacido asintomatico

Profilaxis materna

Protocolo previo

Protocolo actual

Adecuada > 35 sem: Observacion 48 h Observacion 48 h
< 35 sem: Evaluacién analitica
Incompleta o incorrecta o no realizada Observacion 48 h Observacion 48 h
+

Evaluacién analitica

Analitica si factores de riesgo:
— Tiempo de bolsa rota > 18
- Gestacion < 37 semanas

Las cohortes retrospectivas se obtuvieron a partir del
registro informatizado del Servicio de Microbiologia de
nuestro Hospital, identificando todos los casos de coloni-
zacién materna por EGB. Se analizaron dos periodos equidis-
tantes de octubre de 2011, fecha en que comenzé a aplicarse
el nuevo protocolo en nuestro centro, y se compara la cohorte
de nacidos en el segundo semestre de 2010 (pre-protocolo)
con la cohorte de los nacidos en el segundo semestre de 2012
(post-protocolo).

Se calcul6 el tamafio muestral a partir de las tasas de
colonizacién materna de nuestro Hospital, con un nivel de
confianza del 95% y una potencia del 5%.

Se analizaron las siguientes variables:

- Enlamadre: semanas de gestacion, presencia de corioam-
nionitis, tiempo de bolsa rota mayor de 18 horas, tempe-
ratura intraparto mayor de 38°C, indicacién de profilaxis
con antibiéticos, administracion de profilaxis correcta,
tiempo de inicio del tratamiento antibi6tico en relacién
con la hora del parto. La variable profilaxis adecuada
exigia el cumplimiento simultdneo de dos premisas: anti-
bidtico correcto e inicio de su administracién al menos 4
horas antes del parto.

- Enelrecién nacido: sexo, presencia de sintomas, evalua-
cion de laboratorio (hemograma, PCR y hemocultivo),
ingreso hospitalario, estancia media, niimero de estan-
cias hospitalarias y diagnostico final (presencia o no de
infeccién por EGB).

Para el analisis estadistico se utiliz6 el programa estadis-
tico SPSS 12.0, Se hizo un analisis descriptivo para la edad y
el sexo; las comparaciones entre grupos se hicieron con la t
de Student, asi como analisis bivariable mediante el test de
chi-cuadrado, con una significacion estadistica para p< 0,05.
La fraccién de prevencion en expuestos (FPE) fue utilizada
para valorar el impacto de las nuevas recomendaciones.

Se ha seguido la normativa de confidencialidad y acceso

RN mayores de 36 semanas
con colonizacién materna por EGB

|
! }

Segundo semestre 2010 Segundo semestre 2012
N¢ de partos 1.138 N¢ de partos 1.012

l l

Madre colonizada Madre colonizada
por EGB: 152 por EGB: 130

l }

Evaluaciones analiticas Evaluaciones analiticas
realizadas: 42 realizadas: 4

l !

Ingresos: Ingresos:
9 4
Sepsis precoz por EGB Sepsis precoz por EGB
0 0

Figura 1. Flujograma del estudio.

a las historias clinicas con fines de investigacion del centro
hospitalario. Al tratarse de una cohorte retrospectiva sin
intervencién carece de consentimiento informado especi-
fico para el estudio.

RESULTADOS

Un total de 152 madres en 2010 y 130 en 2012 presentaban
colonizacion por EGB; el nimero de partos fue de 1.138 y
1.012, respectivamente, en cada periodo (Fig. 1).
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TaBLA II.  CARACTERISTICAS CLINICAS DE AMBAS MUESTRAS

Variables clinicas 2010 2012 p
Edad de gestacién (semanas) 39,35 (IC95%: 39,16-39,54) 39,24 (IC95%: 39,03-39,45) 0,488
Corioamnionitis 0% 3% (IC95%: 0,11%-6,05%) 0,029
Fiebre intraparto 0% 3% (1C95%: 0,11%-6,05%) 0,029
Bolsa rota > 18 h 8,5% (1C95%: 4,11%-13%) 7,7% (1C95%: 3,11%-12,27%) 0,792
RN con factor de riesgo 8,5% (1C95%: 4,11%-13%) 10,7% (I1C95%: 5,4%-16,1%) 0,890
TaBLA III.  PROFILAXIS ANTIBIOTICA MATERNA.

Profilaxis materna 2010 2012 P

Indicacion de antibidtico

143 (94,1%, 1C95%: 90,3%-97,8%)

118 (90,8%, IC95%: 85,8-95,7%) 0,291

Antibiético administrado 132 (92,3%, 1C95%:87,9%-96,7%) 111 (94%, 1C95: 89,8%-98,3%)) 0,724
Tipo de antibiético 131 Ampicilina 107 Ampicilina 0.120
1 Clindamicina 4 Clindamicina !
Iniciada al menos 4 horas previas al parto 84 (58,7%, 1C95%: 50,7 %-66,8%) 83 (70,3%, 1C95: 62,1%-78,6%)
. g 0,062
(al menos, dos dosis de antibidtico)
Profilaxis adecuada 84 (58,7%, 1C95%: 50,7%-66,8%)  80(67,8%, 1C95%: 59,4%-76,2%) 0,297

Ambas muestras fueron homogéneas en cuanto a sexo,
edad gestacional, presencia de corioamnionitis, tiempo de
bolsa rota y fiebre intraparto (Tabla II). La tasa de coloni-
zacién materna fue de 13,8% (IC 9,8%-22,5%) y 12,3% (IC
6,7%-18%) para cada uno de los grupos.

La indicacion, administracion, tipo y duracién de la pro-
filaxis con antibidticos a la madre se describen en la tabla III.

No hubo casos de infeccién neonatal precoz por EGB en
los dos periodos estudiados.

El ntimero de evaluaciones por riesgo de sepsis precoz
por EGB disminuy6 de 36,9/1.000 a 3,9/1.000 recién nacidos
vivos. Fueron evaluados 42 (27,6%) de los recién nacidos
de madres colonizadas por EGB en 2010 frente a 4 (3%) en
2012. La fraccién de prevencion asociada a la implantacion
del nuevo protocolo fue de 0,88 (ICos4: 0,69-0,96).

Con respecto al niimero de ingresos, la fraccién de preven-
cion fue de 0,48 (IC95%: -0,65-0,86). Esta disminucién, aunque
clinicamente relevante, no alcanz6 significacion estadistica.
El niimero de estancias se redujo de 34,2 estancias por cada
100 hijos de madre colonizada (IC: 27,1%-42,1%) en el primer
periodo a un 14,62% (IC: 9,6%-21,7%) (52 dias en 2010 frente
a 19 dias en 2012) que supone una fraccién de prevencién de
0,57 (IC: 0,32-0,73) sin observarse cambios significativos (p:
0,26) en la duracién media de los ingresos por sospecha de
sepsis precoz por EGB (5,83 dias en 2010 y 4,83 dias en 2012).
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DISCUSION

El primer protocolo aplicado en Espafia fue llevado a
cabo tanto en hospitales como en centros de salud en los que
se realizaba el control del embarazo. Ya entonces, entre los
anos 1994-2001, se observo una disminucién en la incidencia
de sepsis perinatal por EGB®.

En nuestro estudio se ha encontrado que la aplicacién
del nuevo protocolo ha evitado la realizacion de un 88%
de evaluaciones analiticas a los recién nacidos de madres
portadoras de EGB. Existen otros estudios en la bibliografia
reflejando la disminucién de eximenes complementarios
inherentes al nuevo protocolo. Aunque la cohorte de la que
parten es la de todos los nifios nacidos en el hospital y no
solo aquellos cuyas madres estan colonizadas, si tenemos
en cuenta los datos especificos que presentan, el nuevo pro-
tocolo evita un 87% de examenes complementarios en los
casos de profilaxis materna incompleta, valor muy cercano
al nuestro®,

La disminucién del 48% en el ntimero de ingresos en el
segundo periodo supone un valor importante si tenemos
en cuenta el descenso de las estancias generadas y el gasto.
Interpretamos esta disminucion de ingresos como secundaria
al menor nimero de eximenes complementarios realizados,
con ello disminuye la posibilidad de encontrar alteraciones



analiticas, especialmente aumento de reactantes de fase agu-
da, y sospecha analitica de sepsis, lo cual conlleva ingreso y
antibioterapia empirica de nifios asintomaticos hasta cono-
cer la normalidad de los controles posteriores de PCR y la
negatividad de sus hemocultivos.

La reduccion de la realizacion de pruebas complementa-
rias y el niimero de ingresos supone un importante ahorro
para el sistema sanitario. Si bien entre nuestros objetivos
no esté cuantificar el gasto pudiendo ser algo que evaluar
en otros estudios. A este respecto, un estudio publicado
recientemente con datos de nuestra comunidad auténoma
ha calculado el coste de las pruebas médicas habitualmente
realizadas en los Servicios de Pediatria?.

La adecuacion de la profilaxis materna fue superior en
2012, aunque sin significacion estadistica con valores de
67,8% y un IC de 59,4%-76,2%, frente a un 58,7% (IC: 50,7%-
66,8%) en 2010. La explicaciéon que encontramos pudiera
ser que el nuevo protocolo clarifica el concepto de profilaxis
completa, que se define a partir del tiempo de administra-
cién (superior a 4 horas antes del parto) y no con el nimero
de dosis administradas (mayor o igual a dos) con el que era
definida en el previo. En nuestro estudio se definid la variable
“tratamiento antibi6tico adecuado” como la conjuncién del
tiempo y el ntimero de dosis, que se aplicé en ambos periodos
para posibilitar las comparaciones. E1 9,1% de incremento
de la adecuacion de profilaxis en el segundo periodo podria
haber influido en la disminucién de exdmenes complemen-
tarios realizados, ya que en el nuevo protocolo si la profilaxis
es completa y correcta no se precisa realizar eximenes com-
plementarios. Sin embargo, carece de la magnitud suficiente
para justificar el 88% de prevencién que se logra.

Los protocolos deben de ser el producto del analisis pro-
fundo de la evidencia médica e intentan ser un marco de
referencia para la evaluacion y el tratamiento de la enferme-
dad objeto de estudio. Es evidente que el uso de protocolos,
disminuye la variabilidad en la practica clinica y, como en el
caso del EGB, ha conseguido disminuir a valores minimos
la incidencia y la morbimortalidad asociada a la sepsis. Los
protocolos sin embargo no pueden ser estaticos puesto que
generan nuevas evidencias. Las sucesivas actualizaciones
de los protocolos de prevencion de la sepsis por EGB son
un paradigma de c6mo el andlisis de resultados es un cam-
po particularmente importante para orientar la asistencia
hacia el consumo 6ptimo de recursos. La evaluacion cienti-
fica mantenida de los protocolos de prevencion de la sepsis
neonatal precoz por EGB en sus aspectos clinicos, sociales
y econdmicos para su posterior adaptacion, ha posibilitado
una disminucion considerable del consumo de recursos tan-
to econdémicos como familiares y emocionales, evitando la

M.E. GARCIA DIAZ Y COLS.

separacion madre-hijo favoreciendo asi el vinculo afectivo
y sus beneficios sobre la salud fisica, emocional y mental
tanto de la madre como del recién nacido, sin disminuir su
eficacia preventiva?.

CONCLUSIONES

La aplicacién del nuevo protocolo para la prevencién
de la transmision vertical del EGB ha disminuido la nece-
sidad de realizar analiticas a los recién nacidos de madre
colonizada por EGB asi como el niimero de ingresos y las
estancias hospitalarias.
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RESUMEN

Los reumatismos constituyen un grupo de enfermedades
cronicas degenerativas frecuentes en la infancia que afectan
ala calidad de vida y pueden ocasionar secuelas, ademas de
generar un gasto importante para las familias, un coste ele-
vado para el sistema sanitario y repercutir en la escolaridad
e integracién del nifio. Los cursos evolutivos, prondsticos
y tratamientos de las diferentes condiciones de naturaleza
reumatolégica son variables.

Con el fin de conocer la frecuencia en nuestro medio de
las diferentes entidades de debut en la infancia hemos reali-
zado un estudio descriptivo mediante revision de las historias
clinicas de los casos ingresados en el Area de Gestién Clinica
de Pediatria (AGC) del Hospital Universitario Central de
Asturias (HUCA) entre los afios 2002 y 2017. Recogimos las
variables individuales de edad, motivos de consulta, afecta-
cién articular y extraarticular, resultado de las pruebas diag-
nosticas, tratamientos recibidos y complicaciones.

En total se incluyeron en el estudio 52 casos, siendo
ampliamente predominante la artritis idiopatica juvenil
(Al]), con la forma oligoarticular como la més diagnosti-
cada (46,2% del total de la serie). Existié un predominio
del género femenino (relacion mujeres/hombres 1,5/1). La
inflamacién local fue el principal motivo de consulta (59,6%),
seguida del dolor (50%), siendo la rodilla la articulacién mas
frecuentemente afectada (63,4%). Entre las manifestaciones
extraarticulares predomind la fiebre (15,4%); uveitis inicial
presentaron el 7,7% de los casos, apareciendo posteriormente

en el 26,9% (la mitad bilaterales). Respecto al tratamiento,
todos recibieron antiinflamatorios no esteroideos, 51,9%
metrotexato, 36,5% tratamiento con farmacos biolégicos y
19 (36,5%) infiltraciones articulares.

Palabras clave: Pediatria; Infancia; Enfermedades reu-
maticas; Artritis.

ABSTRACT

Rheumatisms constitute a group of chronic degenera-
tive diseases which are common in childhood and affect the
quality of life, causing significant consequences. Besides this,
rheumatisms involve a substantial expenditure for the fami-
lies, entail a high cost for the health system, and have a major
impact on the child’s schooling process and integration. The
evolutionary process, prognoses and treatments options for
the different conditions of the rheumatic disease are varied.

For the purpose of determining the frequency of the dif-
ferent entities of childhood debut in our environment, we
have conducted a descriptive study by means of a review
of the medical records of the cases admitted to the Clinical
Management Unit of Pediatrics of the Hospital Universitario
Central de Asturias (HUCA) from 2002 to 2017. We have col-
lected the individual variables: age, reason for consultation,
joint and extra-articular affectation, result of diagnostic tests,
treatment received, and complications.

A total of 52 cases have been included in the study,
where juvenile idiopathic arthritis (JIA) has been observed
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as clearly predominant, being the oligoarticular variant the
most diagnosed (46.2% of the total series). There has been
a predominance of the female gender (female/male ratio
1.5/1). Local inflammation has been the main reason for con-
sultation (59.6%), followed by pain (50%), with the knee joint
most frequently affected (63.4%). Among the extra-articular
manifestations, fever predominates (15.4%). Initial uveitis
has been found in 7.7% of the cases, appearing later in 26.9%
of them (half of these bilateral). Regarding treatments, all
the patients have received non-steroidal anti-inflammatory
drugs, 51.9% methotrexate, 36.5% treatment with biological
drugs, and 19 (36.5%) joint infiltrations.

Key words: Pediatrics; Childhood; Rheumatic diseases;
Arthritis.

INTRODUCCION

Los reumatismos infantiles son un grupo heterogéneo de
enfermedades con diferentes manifestaciones clinicas y con
pronodsticos variables. Actualmente su atencion tiene lugar
fundamentalmente en el &mbito hospitalario, en unidades
especificas dentro de los servicios de reumatologia de adultos
y de pediatria. Existen numerosas razones por las que los
nifios con enfermedades reumaticas necesitan una atencién
especializada protocolizada™®: su naturaleza y expresion
clinica compleja, el condicionamiento que representan para
lograr un crecimiento y desarrollo esquelético adecuados y la
disponibilidad de nuevas herramientas terapéuticas ya utili-
zadas en adultos pero con un potencial incierto de efectividad
y toxicidad a largo plazo para los nifios. Al aproximarse a
su conocimiento, no puede ocultarse la dificultad de extraer
conclusiones de incidencia y prevalencia en la edad pediatri-
ca como consecuencia de la falta de unanimidad en la defi-
nicién y terminologia de los criterios diagndsticos. A pesar
de esta limitacién, una mejor comprensién de la patogenia
del proceso inflamatorio en la tltima década ha permitido
consensuar nuevos criterios de clasificacion, se han creado
instrumentos de medida de actividad de enfermedad y/o
remision y escalas de afectacién organica, y se ha favorecido
la aparicién de nuevas herramientas para el diagndstico, asi
como de estrategias terapéuticas que favorezcan la remision
de la enfermedad y eviten secuelas a corto y largo plazo.
Ademas, segtin el ambito donde se realice el abordaje de
estas enfermedades, se encuentran importantes diferencias
en cuanto a la afeccion mas prevalente. Debe recordarse que,
en términos de utilizacion de servicios de salud, el 6,1% de las
visitas al pediatra de Atencion Primaria estan relacionadas
con afectacion osteomuscular®. Tampoco podemos ignorar
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que solo el 18% de los nifios con artritis idiopatica juvenil
(Al]) recibe asistencia especializada, y el tipo de especialista
alos que se les deriva varia segtin los estudios publicados®”.

Por todo ello, la recogida sistemética y ordenada de datos
sobre el motivo de consulta y la historia personal o familiar,
junto con la exploracion fisica general, con especial atencién
al sistema musculo-esquelético, y un conocimiento de los
medios complementarios disponibles y de mayor eficiencia
diagndstica, requieren preparacion, habilidades especificas y
disponer de tiempo suficiente para completar una asistencia
adecuada®s?.

Dentro de este contexto, con el presente estudio quere-
mos caracterizar epidemioldgicamente la poblacion diag-
nosticada de enfermedad reumatoldgica en nuestro medio,
estimando el nimero de nifios que presentan este tipo de
patologia y la frecuencia de los diferentes grupos diagnos-
ticos, describir las variables clinicas implicadas, sus carac-
teristicas analiticas, factores prondsticos y la respuesta a los
tratamientos. Facilitar, en tltimo término, la planificacién y
coordinacion asistencial entre niveles frente a este tipo de
alteraciones cuando se presentan en la infancia. Todo ello
desde la identificacién precoz y su seguimiento clinico y
terapéutico 6ptimo.

MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 un estudio observacional, descriptivo y retros-
pectivo mediante revisién de las historias clinicas de todos
los pacientes que habian consultado entre los afios 2002 y
2017 por sospecha de enfermedad reumatoldgica en el AGC
del HUCA, centro sanitario que sirve de referencia para la
Atencion de Tercer Nivel en edad pedidtrica en nuestra
Comunidad.

Se consideraron criterios de inclusién la edad al diagnésti-
co dentro de los limites definidos por el estudio (inferior a 14
anos), la confirmacién de enfermedad reumatolégica segtin los
criterios aceptados internacionalmente y los casos con patolo-
gla musculo-esquelética en los que el motivo de ingreso sugerfa
esta causa. Por otro lado, se excluyeron de la revisién los nifios
en los que faltaba el diagnéstico cierto o inicialmente probable
de reumatismo y la edad superior a los 14 afios.

Se recogieron las variables del estudio mediante un
protocolo estandarizado, registrandose individualmente la
informacién referida a la edad de consulta y motivo de la
misma, sexo, caracteristicas clinicas, afectacién articular y
extraarticular, valores analiticos consignando la positividad
o no de reactantes de fase aguda, anticuerpos anti-nuclerares
(ANA), factor reumatoideo (FR), haplotipo HLA B-27, fac-
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¢ Media de edad de la muestra: 11 afios

o Media de edad al debut: 4,8 afios

e 35 casos/afio

*  46,2% de los diagnésticos en el grupo de
2-6 afios

e Relacién 1,5/1 a favor del sexo femenino:
- 21 nifios (40,4%)
- 31 nifas (59,6%)

Figura 1. Casos en funcién de la edad de los pacientes al diagnéstico segtin el sexo.

tores prondsticos y tratamientos utilizados, asi como pre-
sencia de recaidas y comorbilidad asociada a medio y largo
plazo. Los criterios diagnosticos de seleccion y clasificacion
utilizados para nuestro estudio son los correspondientes a
la dltima revisién CIE-10 de la Organizacién Mundial de la
Salud (codigos M00 a M25) adoptados en nuestro pais por el
Ministerio de Sanidad (http://apps.who.int/ classifications /
icd10/browse/2010/en).

Una vez obtenidos y organizados los datos de las histo-
rias clinicas en una base de datos Excel® de Windows dise-
fada a tal fin, fueron sometidos a un andlisis estadistico
descriptivo de las variables con estimacién del porcentaje,
calculo de las medias con desviacion estandar (DE), realizan-
do la comparacion entre cada dos grupos mediante un test
“t” de Student y el test de la ANOVA en las comparaciones
entre mas de 2 grupos utilizando el programa SPSS version
17.0 de Windows (Illinois, Chicago, USA)®.

Las normas de confidencialidad y respeto en relacion
a las informaciones obtenidas fueron garantizadas por los
investigadores previa solicitud de acceso a la historia digital
de cada paciente ante la direccién del hospital, siendo el
proyecto revisado y aprobado por el Comité de Etica en
Investigacion del Principado de Asturias.

RESULTADOS

Se obtuvieron datos de un total de 52 nifios en un periodo
de estudio de 15 afios (2002-2017) (3,5 casos/afio), todos

ellos menores de 14 afios en el momento del diagnéstico
de la enfermedad. El promedio de edad de los pacientes
incluidos en el estudio es de 11,00 afios, con un rango entre
1,2 el menor y 19,6 afios, en el momento actual, el de mayor
edad. E146,2% de los pacientes pertenece al grupo de 2 'y
6 afios, siendo menor el nimero de los que tiene mas de
10 afios (13,5%) (Fig. 1). Del total de casos estudiados, 21
eran varones (40,4%) y 31 mujeres (59,6%), con una relaciéon
de sexos de 1,5/1 a favor de las nifias. La edad media a la
que empezaron las primeras manifestaciones clinicas de la
enfermedad fue de 4,8 afios (IC 95%: 3,88-5,75 afios; mediana
de 3,8 afios; limites 0,9-13,3 afios). Por otro lado, dentro del
periodo de estudio el afio 2016 fue el que concentré mayor
numero de casos diagnosticados (Fig. 2).

Si revisamos los motivos principales de consulta, la pre-
sencia de inflamacion local destaca con un 59,6%. A conti-
nuacién le siguen el dolor (50%) y la impotencia funcional
(38,5%) (Fig. 3). Una minoria hizo su consulta inicial por
fiebre (15,4%), por ojo rojo doloroso (7,7%), exantema (3,8%)
o parestesias (1,9%). Estas manifestaciones se presentaban
en ocasiones de forma aislada (como tnica clinica) en el
30,7% de los nifios incluidos en nuestra serie, mientras que la
agrupacion de dos signos de enfermedad en el momento del
estudio inicial fue 51,9% (Fig. 4). Entre estas asociaciones la
més prevalente fue la de dolor y otros signos de inflamacion
(en 9 pacientes, 17,3% del total), seguida de dolor articular
e impotencia funcional (11,5% de los casos).

Al analizar las manifestaciones de enfermedad nos
encontramos que la rodilla fue la articulacién mas frecuen-
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Figura 2. Casos diagnosticados/afio.

Figura 3. Motivo de consulta.

temente afectada (63,4% de casos), en el 34,6% en forma de
monoartritis. Le sigui6 la afectacion de tobillos y cadera
(ambas 19,2%) (Tabla I). La mas implicada de forma bila-
teral fue la mufieca (66,6%), aunque la participacion inicial
de una sola articulacion fue lo mas habitual al diagnéstico.
Solamente el 14% de los pacientes empezd como poliartritis.
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Al realizar la clasificacion de casos seleccionados, se
estableci6 para su andlisis la separacion respecto al resto
de casos de 4 nifios con artritis infecciosa confirmada y una
artritis reactiva de cadera, al considerar la diferente natura-
leza de estas entidades. Del total, la mayoria de estos nifios
pertenecian a la forma oligoarticular (46,2%) (Tabla II). De
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Figura 4. Ntimero de signos/sintomas de consulta.

las manifestaciones extraarticulares, la fiebre durante la evo-
lucién de la enfermedad se registré en 20 nifios (38,5%), no
siempre con patrén tipico. Solo 10 pacientes (19,2%) presen-
taron exantema a lo largo de la evolucion de la enfermedad,
ademas de un caso con el diagnéstico final de artritis séptica
con infeccion respiratoria concomitante. Los 52 pacientes
fueron valorados regularmente por un oftalmélogo, diagnos-
ticindose 14 casos (26,9%) de uveitis anterior a lo largo de
la evolucion de la enfermedad, de los cuales 4 con apariciéon
al comienzo como patologia aislada, sin afectacién articular

S. ALPERI GARCIA Y COLS.

TaBLA L ARTICULACIONES AFECTADAS AL DIAGNOSTICO.
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acompafiante y siendo el 50% de las mismas bilaterales al
diagnoéstico. La patologia oftalmoldgica se present6 en el
33% (8 pacientes) de los casos de la forma oligoarticular
(asociacién estadisticamente significativa, p < 0,05) y en el
mismo nimero de las formas de inicio sistémico (este caso
sin significacion estadistica); es decir, un 57,1% de todas las
uveitis de la muestra pertenecian a la forma oligoarticular.

TaBLAIL.  DIAGNOSTICO FINAL (MEDIA DE EDAD PARA CADA GRUPO) Y ASOCIACION CON ANA+, HLAB27+, FR+, VSG+ Y/0 PCR+.

N¢ absoluto
Categoria pacientes (%) ANA+ HLAB27+ FR+ VSG+ PCR+
AlJ oligoarticular 24 (46,2) 19 1 - 12 4
AlJ de inicio sistémico 6 (11,5) 2 1 - 3 5
Uveitis anterior 4(7,7) 2 - - 1 -
Artritis séptica 4(7,7) - - - - 4
AlJ poliarticular FR- 3(5,8) 1 - - 1 1
Artritis reactiva 3(5,8) - 1 - 1 2
Sospecha AlJ 3(5,8) 2 - - 1 -
AlJ-Entesitis 1(1,9) 1 - - - -
AlJ poliarticular FR+ 1(1,9 - - 1 1 1
Artritis psoridsica 1(1,9 1 - - - -
Espondilitis anquilosante juvenil 1(1,9) - - - 1 1
Sinovitis transitoria de cadera 1(1,9) - - - - -
Total 52 (100) 28 (53,8%) 3 1 21 (40,4%) 18 (34,6%)
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TABLA ITI.  N® DE PACIENTES QUE REQUIRIERON CADA UNO DE LOS TRATAMIENTOS, EN RELACION CON EL DIAGNOSTICO FINAL ESTABLECIDO.
N¢ absoluto

Categoria pacientes (%) Corticoides Biolégicos  Inmunosupresores Infiltraciones

AlJ oligoarticular 24 (46,2) 17 13 15 16

AlJ de inicio sistémico 6(11,5) 4 3 4 1

Artritis séptica 4(7,7) 1 - - -

Uveitis anterior 4(7,7) 3 2 4 -

AlJ poliarticular FR- 3(5,8) 2 2 1 1

Artritis reactiva 3(5,8) 1 - - -

Sospecha AlJ 3(5,8) 2 - 1 1

AlJ-Entesitis 1(1,9) 1 1 - -

AlJ poliarticular FR+ 1(1,9 1 - 1 -

Artritis psoridsica 1(1,9) 1 1 - -

Espondilitis anquilosante juvenil 1(1,9) - - 1 -

Sinovitis transitoria de cadera 1(1,9) - - - -

Total 52 (100) 33 (63,5%) 22 (42,3%) 27 (51,9%) 19 (36,5%)

AINEs: 100%

Como aspecto complementario a considerar en la defi-
nicién diagndstica y el seguimiento de la enfermedad, la
proteina C reactiva elevada (> 0,5 mg/dl) se identificé en
el 34,6% de los nifios estudiados, con una frecuencia mayor
en los pacientes con AlJ de inicio sistémico (83,3%, p < 0,05),
seguido de las artritis reactivas y sépticas. La velocidad de
sedimentacion globular (VSG) se elevé por encima de 15
mm (primera hora) en el 40,4% de los pacientes, siendo ello
también mas habitual en los casos de AlJ de inicio sistémico
(p < 0,005) y oligoarticular (p > 0,05).

Respecto a los ANA, fueron positivos (titulos superiores
a1/160) en el 53,8% de los pacientes; entre ellos, en el 79,1%
de las formas oligoarticulares. Por otro lado, el antigeno
HLA-B27 present6 positividad en 3 de los pacientes, corres-
pondiéndose con casos de AlJ oligoarticular, AlJ de inicio
sistémico y artritis reactiva.

Al pasar a describir la informacién relacionada con el
tratamiento recibido por los nifios afectos de artritis (Tabla
11I), los antiinflamatorios no esteroideos (AINEs), tanto como
tratamiento de primera linea como complementando otras
medicaciones, fueron empleados en todos los pacientes. La
terapia inmunosupresora con metotrexato fue usada en el
51,9% de los pacientes (un total de 27 nifios) pertenecientes
principalmente a las formas oligoarticular (15 nifios), de
inicio sistémico (4 nifios) y con uveitis anterior (4 nifios).

De los 52 pacientes, 33 recibieron tratamiento con cor-
ticoides orales (63,5%), predominando su empleo en la
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forma oligoarticular (51,5%, 17 pacientes), seguido de la
de inicio sistémico (4 niflos) y uveitis anterior (3 casos).
Se realizaron un total de 19 infiltraciones intraarticulares
de corticoides (36,5%), la mayoria (16 nifios) correspon-
dientes a las artritis oligoarticulares. Las tres restantes se
administraron a un paciente con AlJ de inicio sistémico,
otro con diagnéstico de Al poliarticular FR negativo y en
una sospecha de AlJ.

La terapia bioldgica fue empleada en el 36,5% de los
enfermos, un total de 22 nifios, como tratamiento de segunda
linea tras fracasar la administracion de metotrexato. Unica-
mente fue utilizada como tratamiento de primera linea en
tres pacientes, con AlJ poliarticular FR negativo, Al] con
entesitis y artritis psoriasica. Los firmacos empleados fueron
adalimumab y etanercept.

Un 84,6% de los pacientes incluidos en nuestro estu-
dio presentaron algin factor de mal prondstico, ya desde
el inicio o en el transcurso de la enfermedad. La mayoria
de estas AlJ de mal prondstico comenzaron con afectacién
de gran articulacién: rodilla (65,9%) o cadera (20,45%). Ade-
mas, encontramos 9 de ellas (20,45%) que debutaron como
poliarticulares de inicio y 2 (4,5%) se manifestaron como
corticorresistentes.

Respecto a las complicaciones, un total de 16 pacientes
(30,8%) las manifestaron durante su evolucién, objetivandose
una relacién estadisticamente significativa (p< 0,05) entre la
forma AlJ oligoarticular (25%).



En cuanto a las recaidas, un total de 62% de los pacientes
(32 nifios) las manifestaron a lo largo de la evolucién de su
enfermedad, mostrandose una relacién estadisticamente sig-
nificativa (p< 0,014) entre la forma AlJ oligoarticular y la
presencia de las mismas (75% de las formas oligoarticulares
recayeron en algtiin momento de la enfermedad).

DISCUSION

La incidencia y prevalencia a nivel mundial de la artri-
tis crénica infantil son desconocidas01, informando los
estudios epidemioldgicos de una amplia variacién en las
diferentes regiones del mundo, con frecuencias en Euro-
pa relativamente altas respecto a otras zonas2'3. En esta
revision hemos registrado sisteméticamente y analizado la
informacion proveniente de los casos controlados en nuestro
hospital por enfermedad reumatoldgica en los tltimos afios.
En lo que se refiere al promedio de edad y relacion de sexos,
nuestros hallazgos concuerdan con lo publicado por otros
autores*1%), que sefialan una frecuencia mayor en el sexo
femenino, variable segtin las edades examinadas y los tipos
clinicos. La mayor parte de los nifios valorados por noso-
tros por afectacién reumatica pertenecian al grupo de edad
comprendido entre los 2 y 6 afios, rango de edad en el que
se sitiia la media del debut (a los 4,8 anos en nuestra serie).
En una revisién de 35 pacientes se ha descrito una asociacién
estadisticamente significativa entre la edad de presentacién,
el género y el subtipo de AlJ, con el 100% de los pacientes
del género femenino debutando entre los 10 y 12 afios de
edad, a diferencia de los nifios en los que la aparicion de la
enfermedad sucedi6 entre los 5 y 9 afios™. Nosotros hemos
encontrado que por debajo de los 6 afios la enfermedad es
dominante en las mujeres y por encima de esa edad en los
hombres, aunque no puede aceptarse la significacion de
este dato dada la limitacién en el niimero de pacientes. A la
hora de poder situar estas informaciones en un contexto mas
amplio debe sefialarse que en Espafa se realizé un registro
nacional de enfermedades reuméticas infantiles que permitio
obtener datos epidemioldgicos relativos a la poblacién pedia-
trica®®, aunque la idea de trabajo no ha sido mantenida, lo
que limita muchas interpretaciones que puedan hacerse al
acercarse a este problema médico infantil.

En relacion a la articulacién mds frecuentemente afectada
en la poblacién estudiada, la rodilla represento el porcentaje
mas alto, seguida de tobillo y cadera. Lo mismo ha sido
referido por otros autores¢19, segtin los cuales las articula-
ciones de gran tamafio, como la rodilla, aparecen en todas
las series comprometidas con mayor frecuencia. Las peque-

S. ALPERI GARCIA Y COLS.

fias articulaciones de manos y pies (metacarpofaldngicas,
interfalangicas proximales y distales) fueron afectadas en
16 de nuestros nifios, la mayoria en la forma poliarticular,
lo que concuerda con lo descrito en otras publicaciones+19.

Al comparar la distribucion de subtipos con las de otras
series publicadas a escala mundial, la mayor frecuencia en
paises europeos y asidticos corresponde al subtipo oligoar-
ticular#1620, tal como nosotros hemos podido comprobar.
En un estudio reciente”, por el contrario, se ha descrito
una frecuencia mayor de la artritis asociada a entesitis y la
poliarticular con factor reumatoide positivo, precisamente
las que tienen comportamiento mas agresivo, con limitacién
funcional en muchos de los casos, ademds de discapacidad
y deformidad debido al dafio articular precoz. Junto a la
notable diferencia geografica de presencia de la enfermedad
tan insistentemente descrita, este aspecto pone a la vista uno
de los temas de mayor interés en las investigaciones actuales,
como es el grado en que pueden influir los antecedentes
genéticos, nutricionales y ambientales en la expresion clinica
y el desarrollo de la enfermedad reumatolégica0.

Si analizamos los principales motivos de consulta en
nuestra serie, destaca la presencia de inflamacién local,
seguida del dolor y la impotencia funcional, siendo estas las
tres principales causas por las que se acudio a los Servicios
de Urgencia o a las consultas de Atencion Primaria. Esto se
puede explicar porque siendo el dolor articular uno de los
sintomas cardinales de la enfermedad, no necesariamente
es su manifestacion inicial. En el nifio el compromiso arti-
cular doloroso puede ser minimo o incluso estar ausente en
las primeras valoraciones, como ocurre ocasionalmente en
los primeros periodos de la enfermedad de inicio sistémico.
Ademds, si bien los nifios mayores refieren con claridad sus
sintomas articulares, en los menores la presencia de artritis
debe ser inferida a través de una cojera o cambios en los
patrones de movimiento habituales del nifio. Asi, las formas
indoloras ocurren en hasta un 25% de los casos y estos nifios
son traidos a la consulta por limitacién del movimiento arti-
cular o desarrollo de posiciones anémalas®?. Es importante
tener en cuenta que la intensidad y persistencia de infla-
macién articular ocasiona lesiones cartilaginosas que van a
determinar limitacién y deformidad articular, por lo que la
anquilosis (fibrosa y dsea) se observa con mayor frecuencia
en nifios que en adultos, particularmente en los huesos del
carpo, tarso y articulaciones interapofisarias cervicales®. Y
esta circunstancia debe ser recordada a la hora de planificar
el orden e intensidad del abordaje terapéutico.

La presencia de manifestaciones extraarticulares debe de
valorarse constantemente en todo nifio con afectacién reuma-
tolégica crénica. De las manifestaciones sistémicas, la fiebre,
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el rash y las lesiones oculares son las mas caracteristicas522.
Su presencia es indicio de la naturaleza sistémica de la enfer-
medad y en ocasiones constituye su principal expresion. En la
revision de nuestros casos, la fiebre durante la evolucion de
la enfermedad se registr6 en 20 nifios, no siempre con patréon
tipico; y solo 10 pacientes presentaron exantema. Todos los
nifios fueron valorados regularmente por un oftalmélogo,
diagnosticandose 14 casos de uveitis anterior a lo largo de
la evolucion de la enfermedad, de los cuales 4 con aparicion
al comienzo como patologia aislada, sin afectacién articular
acompanante y siendo en la mitad de las mismas bilaterales
al diagnostico. La patologia oftalmoldgica se presenté en §
pacientes con la forma oligoarticular y en el mismo ntimero
de las formas de inicio sistémico (este caso sin significacion
estadistica). Esta afectacion ocular generalmente se presenta
de forma insidiosa y asintomatica. Segtin se ha descrito, en
la mitad de los pacientes, la uveitis se manifiesta poco antes
o dentro de cuatro a cinco meses después del inicio de la
artritis, en un 75% dentro de un afio, en el 90% en cuatro
afios, y en solo el 3-5% antes o cinco o0 mas afios después de
la inicio de la JIA®?%, Segtin otros autores, hasta en el 5-10%
de los casos puede preceder al comienzo de la artritis y ser
detectada en un examen oftalmolégico de rutina meses antes
de aparecer la clinica articular®2”.

Por otro lado, en el estudio de estas entidades patologicas
no existe ninguna prueba de laboratorio que por si sola haga
diagnostico de la enfermedad. En general, estas pueden ser
empleadas ya para evidenciar la inflamacion, sostener el
diagnéstico clinico de AlJ o monitorear la actividad de la
enfermedad y la toxicidad de los diferentes tratamientos2).
Como aspecto complementario a considerar en la definicion
diagnéstica y el seguimiento de la enfermedad, la proteina
C reactiva elevada se identific6 con una frecuencia mayor
en los pacientes con AlJ de inicio sistémico. La velocidad
de sedimentacién globular (VSG) se elevé también mas en
las formas de inicio sistémico y oligoarticular. Nuestros
datos son similares a los recogidos por otros autores920,
aun aceptandose su limitacion si excluimos la orientacion
que hacen de la evolucién y respuesta al tratamiento?. En
los nifios estudiados los ANA fueron positivos en la mayo-
ria, con una presencia mayor en las formas oligoarticula-
res. Sabemos que la positividad de los ANA se asocia a las
formas oligoarticulares en mujeres, a la edad temprana en
el momento del diagndstico y la uveitis anterior crénica,
tal y como refleja la literatura especializada®?, aunque en
nuestro caso la relacion entre los anticuerpos antinucleares
y el sexo femenino no resulté significativa. Solo en uno de
los nifios con poliartritis el FR ha sido positivo. Este anti-
cuerpo puede ser positivo tanto en nifios con AlJ como en
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portadores de otras patologia®3? por lo que su evaluacion
no es titil como herramienta de confirmacién diagndstica. Sin
embargo, en los nifios con altos titulos sigue considerdndose
de utilidad especialmente en pacientes con poliartritis, ya
que su presencia tiene importancia prondstica®. Por otro
lado, el antigeno HLA-B-27 present6 positividad en 3 de los
pacientes, correspondiéndose con casos de AlJ oligoarticular,
AlJ de inicio sistémico y artritis reactiva, si bien se considera
indicador de susceptibilidad al desarrollo de la artritis axial.
Tenemos que recordar que todos estos parametros carecen
de la especificidad deseada y los resultados deben siempre
ser interpretados en el contexto de un paciente dado®®+3).
Los medicamentos disponibles para tratar AlJ han variado
notablemente en los tltimos afios debido al uso de nuevas
terapias de origen biol6gico, de accién selectiva sobre la reac-
cion inflamatoria. Su objetivo se sittia en la remision de la
enfermedad, el control del dolor y la mejoria funcional, dis-
minuyendo los efectos secundarios de otros farmacos‘?. Los
AINEs siguen siendo la clase de medicamentos mas comun-
mente utilizada en las artritis inflamatorias, incluyendo los
diferentes tipos de AlJ. Su uso en monoterapia estd indicado
durante un méaximo de 2 meses, dependiendo de la actividad
de la enfermedad®”. Ademas, los AINEs se utilizan frecuen-
temente en combinacién con metotrexato y corticoides y/o
terapia bioldgica. Al pasar a describir la informacion rela-
cionada con el tratamiento recibido por los nifios afectos de
artritis en nuestra serie, debe resefiarse que los AINEs fueron
empleados en todos los pacientes, tanto como tratamiento de
primera linea como complementando otras medicaciones. El
metotrexato es el farmaco preferido como segunda linea para
la AI] después de un curso de AINEs. Sin embargo, puede
estar indicado como terapia de primera linea para la enfer-
medad poliarticular severa o evitarse por completo segtin
los nuevos enfoques que utilizan productos biolégicos como
medicamentos de primera o segunda eleccién®73. En nuestro
hospital la terapia con metotrexato fue usada en los pacientes
pertenecientes principalmente a las formas oligoarticular, en
los casos de inicio sistémico y con uveitis anterior. Los gluco-
corticoides tienen un papel limitado en el tratamiento de la
AlJ. En inyeccién intraarticular se utilizan con frecuencia en
pacientes con formas oligoarticulares, que pueden conducir a
respuestas sostenidas o remisién sin otra terapia®. También
pueden administrase como terapia adyuvante en las formas
poliarticulares asociados o no con agentes inmunosupresores.
Los corticoides administrados sistémicamente puede ser un
componente de la terapia agresiva temprana en la enfermedad
grave, en la que pueden lograr un alivio sintomatico inicial
mientras se inician otros tratamientos®). Sin embargo, su
utilizacién estd limitada por su perfil de efectos secundarios.



En nuestros casos la mayoria recibieron tratamiento con corti-
coides orales, predominando su empleo en las formas oligoar-
ticulares. Las infiltraciones intraarticulares de corticoides se
administraron mayoritariamente en formas oligoarticulares.
Los medicamentos biolégicos ya han demostrado eficacia en
ensayos aleatorios controlados con placebo en la AIJ#739. Se
recomiendan después de una respuesta incompleta al meto-
trexato®”, aunque se ha propuesto su administracion tempra-
na como parte de un abordaje terapéutico agresivo en el curso
de la enfermedad grave. Segtin estas indicaciones, la terapia
bioldgica fue empleada en nuestra serie como tratamiento de
segunda linea tras fracasar la administracion de metotrexato.
Unicamente fue utilizada como tratamiento de primera linea
en tres pacientes, con AlJ poliarticular FR negativo, AlJ con
entesitis y artritis psoridsica.

El curso de la enfermedad y el pronéstico de las artritis
infantiles son variables, habiendo mejorado notablemente
con el desarrollo de nuevas terapias. Los primeros 6 meses
de la enfermedad puede ser de gran actividad, ya que los
pacientes a menudo pueden manifestarse clinicamente con la
implicacién de nuevas articulaciones que no se habian visto
afectadas al comienzo de la misma. Como resultado, el sub-
tipo de AlJ no puede considerarse definitiva hasta 6 meses
después del inicio?. En ese mismo sentido los resultados de
un estudio con seguimiento durante 17 afios demostré que
se predicen mejor las caracteristicas de la enfermedad a los
5 afos que en los meses iniciales tras el debut®.

Los estudios llevados a cabo en los tltimos afios han
permitido definir las condiciones de mal pronéstico de la
enfermedad, entre los que se incluyen la afectacién precoz
de grandes articulaciones, las formas poliarticulares y las
sistémicas corticodependientes, ademas de la presencia de
anticuerpos FR positivos, anticuerpos positivos anti-CCP y
erosiones o estrechamiento del espacio articular en las radio-
grafias de mano y mufiecas®+). Un 84,6% de los pacientes
incluidos en nuestro estudio presentaron algtin factor de
mal prondstico, ya desde el inicio o en el transcurso de la
enfermedad. La mayoria de estas Al] de mal prondstico
comenzaron con afectacion de gran articulacion: rodilla o
cadera; 9 de ellas debutaron como poliarticulares de inicio
y 2 se manifestaron como corticorresistentes.

Directamente relacionado con ello, en un total de 16
pacientes se manifestaron complicaciones durante su evo-
lucién, objetivandose una relacion estadisticamente signi-
ficativa con la forma AlJ oligoarticular. Y en cuanto a las
recaidas, casi dos tercios de los pacientes las manifestaron
alolargo de la evolucion de su enfermedad, especialmente
en las forma oligoarticulares de las que tres cuartas partes
recayeron al menos una vez en algiin momento de la enfer-
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medad. Las publicaciones sobre el prondstico de la artritis
idiopatica juvenil en los pasados 10 aflos mostraban que
solo el 40-60% de los pacientes alcanzaban la remisién o
lograban algtin grado de inactividad clinica®. Un andlisis
mas reciente, sobre 437 pacientes seguidos durante 4 afos,
mostré que solo el 6% alcanzé una remision clinica fuera de
tratamiento, sostenida al menos durante 5 afios“®. A pesar
de la persistencia de enfermedad activa a largo plazo en
un ndmero importante de pacientes, en la pasada década
se ha documentado una marcada mejoria en el prondstico
funcional, con una menor proporcion de pacientes (2,5-10%)
que persistian gravemente discapacitados en el seguimien-
to. Como predictores de mal prondstico funcional se han
identificado: la gravedad y extension de la artritis al inicio
de la enfermedad, la enfermedad simétrica, el compromiso
temprano del carpo o la cadera, la presencia de factor reu-
matoideo (FR) positivo, la persistencia de enfermedad activa
y los cambios radiolégicos tempranos®.

En resumen, la artritis idiopatica juvenil es la enfermedad
reumatica cronica mas frecuente en la infancia, resultando
importante su diagndstico temprano y la definicién de su
perfil clinico. Es necesario investigar el patrén epidemiold-
gico y clinico de los casos de AlJ a escala local para facilitar
un abordaje asistencial correcto. En nuestra serie, la infla-
macion local fue el principal motivo de consulta, seguida
del dolor, con la rodilla como articulacién mas frecuente-
mente afectada. Tras la fiebre, la uveitis es la manifestacion
extraarticular predominante. El manejo terapéutico se basé
en el uso inicial de AINEs, mayoritariamente asociados a
metotrexato, a farmacos biol6gicos o a corticoides sistémicos
o infiltrados localmente.
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Caso clinico

Ataxia e hidrocefalia como sintoma de presentacion de un glioma

cerebral
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RESUMEN

Los tumores del tronco encefélico constituyen el 10-25%
de los tumores cerebrales pedidtricos. Los gliomas focales
del mesencéfalo son un subgrupo distinto y constituyen
entre el 9-10% del total de tumores de tronco infantiles.
Dan lugar a manifestaciones relacionadas con hidrocefalia
obstructiva y deben ser tenidos en cuenta ante obstrucciones
del acueducto de Silvio de aparicién tardia, al subyacer en
un 10% de las mismas. La RMN es la prueba diagnéstica
de eleccion. El diagnéstico de “glioma tectal benigno” se
realiza habitualmente en base a la apariencia radiolégica
y al curso indolente de estas lesiones. Si la hidrocefalia se
trata adecuadamente, el prondstico en general es excelente.
Dado el curso habitualmente benigno de los gliomas tectales,
la mayoria de los pacientes pueden ser seguidos con RMN
periddicas, sin tratamiento especifico del tumor. La ventri-
culostomia endoscépica es el tratamiento de eleccién para
la hidrocefalia. La torpeza motriz y la ataxia estan descritas
como sintoma de presentacién de los tumores del tectum
aunque los estudios que describen temblor con hidrocefalia
subyacente son escasos.

Presentamos un paciente con torpeza motriz, temblor
y alteracién en el funcionamiento intelectual en relacién a
hidrocefalia obstructiva crénica y lesion mesencefalica com-
patible con glioma tectal. El diagnéstico se realiz con RMN,
y se realizd tratamiento con ventriculostomia endoscopica,
con buena evolucién clinica. Es fundamental tener presente

la posibilidad de una hidrocefalia y un tumor mesencefalico
subyacente ante todo paciente pediatrico con sintomas de
torpeza motriz, sobre todo si asocia sintomas de bajo ren-
dimiento cognitivo.

Palabras clave: Ataxia; Glioma; Hidrocefalia; Tectum;
Temblor; Tronco encefalico.

ABSTRACT

Brainstem tumors constitute 10-25% of pediatric brain
tumors. Focal gliomas of the midbrain are a distinct sub-
group and constitute between 9-10% of the total trunk
tumors in children. They give rise to manifestations related
to obstructive hydrocephaly and must be taken into account
in the case of obstructions of the late-onset Silvio aqueduct,
when undergoing in 10% of them. MRI is the diagnostic
test of choice. The diagnosis of “benign tectal glioma” is
usually made based on the radiological appearance and
the indolent course of these lesions. If hydrocephalus is
treated properly, the overall prognosis is excellent. Given
the usually benign course of tectum gliomas, most patients
can be followed with periodic MRI without specific tumor
treatment. Endoscopic ventriculostomy is the treatment
of choice for hydrocephalus. Motor clumsiness and ataxia
are described as presenting symptoms of tectum tumors,
although studies describing tremor with underlying hydro-
cephalus are scarce.
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We present a patient with motor clumsiness, tremor, and
altered intellectual functioning in relation to chronic obstruc-
tive hydrocephalus and mesencephalic lesion compatible
with tectal glioma. The diagnosis was made with MRI, and
treatment with endoscopic ventriculostomy was performed,
with good clinical evolution. It is essential to keep in mind
the possibility of a hydrocephalus and an underlying mesen-
cephalic tumor before any pediatric patient with symptoms
of motor clumsiness, especially if he associates symptoms
of low cognitive performance.

Key words: Ataxia; Clumsiness; Glioma; Tectum; Brain-
stem; Hydrocephalus; Tremor.

INTRODUCCION

Los tumores del tronco encefélico constituyen el 10-25%
de los tumores cerebrales pediatricos 2. Los gliomas del
tronco encefélico son un grupo heterogéneo de gliomas que
ocurren predominantemente en la infancia. Los gliomas
tectales son tipicamente astrocitomas de bajo grado que
tienen un curso relativamente benigno®. Su localizacién
periacueductal, su ausencia de captacién de contraste, y
sus prolongados periodos de estabilidad son caracteristi-
cos®. Dada la proximidad de estos tumores al acueduc-
to del cerebro los sintomas asociados con estos tumores
incluyen aumento de la presion intracraneal e hidrocefalia
obstructiva, que es la forma mdas comiin de presentacion®.
Estos sintomas incluyen la cefalea, alteraciones visuales,
sintomas piramidales, ataxia, nistagmus, temblor, movi-
mientos cefalicos, problemas cognitivos como déficits de
memoria y disminucién del rendimiento escolar®3. E]
tratamiento de eleccién es el de la hidrocefalia por medio
de ventriculostomia endoscépica, obteniendo una biopsia
durante el procedimiento cuando sea posible, y posterior
seguimiento con RMN seriadas, sin tratamiento especifico
del tumor®.

Presentamos el caso de un vardén de 10 afios con torpeza
motriz, temblor, y alteracién en el funcionamiento intelec-
tual en relacién a hidrocefalia obstructiva cronica y lesion
mesencefalica compatible con glioma tectal. El diagnéstico
se realizd con RMN y se llevo a cabo tratamiento con ventri-
culostomia endoscopica, con buena evolucion clinica.

Es fundamental tener presente la posibilidad de una
hidrocefalia y un tumor mesencefélico subyacente ante
todo paciente pediatrico con sintomas de torpeza motriz,
sobre todo si asocia sintomas de bajo rendimiento cog-
nitivo.

M.R. GONZALEZ ESCUDERO Y COLS.

CASO CLINICO

Varén de 10 afios que acude a consultas de Neuropedia-
tria por torpeza motriz y temblor. La gestacion habia sido
controlada y sin incidencias, con un parto a término euté-
cico, no precisando reanimacion. El desarrollo psicomotor
fue referido como normal. No habfa presentado crisis comi-
ciales. No tenfa otros antecedentes de interés. No existian
antecedentes en la familia de patologia del sistema nervioso
central (SNC) o retraso psicomotor en la familia ni consan-
guinidad. En la anamnesis referfa la familia dificultades en
la motricidad fina y gruesa, con caidas frecuentes, siendo
independiente para las actividades bésicas de la vida diaria,
pero torpe para los deportes respecto a los otros compafie-
ros. No presentaba orinas oscuras. Tenfa dificultades en la
coordinacion y lectura y problemas en la comprension de
las matematicas, habiendo repetido 2° de primaria. Recibia
refuerzo psicopedagégico en su centro escolar. La sociali-
zacién era normal.

En la exploracién fisica tenfa un peso de 52,1 kilogramos
y una tension arterial de 108/67. El fenotipo era normal.
No presentaba estigmas cutdneos. La exploracién sistémica
no tenia alteraciones y en la exploraciéon neuroldgica los
pares craneales eran normales, campimetria normal, no nis-
tagmus, habla normal, no escandida. El tono muscular era
normal, con reflejos osteotendinosos presentes y simétricos.
No presentaba clonus, tenia pies valgos. El reflejo cutaneo
plantar era flexor bilateral. Se observaba un temblor cinético,
intencional, mas marcado izquierdo y postural sin disme-
trias. No tenia signos extrapiramidales. Signo de Romberg
negativo. Marcha con genu valgo. Dificultades en la marcha
en tindem. Marcha de puntillas y talones conservada, no
marcha en estepaje.

Se solicitd analitica, incluyendo estudio metabdlico e
inmunoldgico y CPK y RMN cerebral con espectroscopia.
Todo el estudio analitico fue normal. En la RMN se objetivé
una dilatacion del sistema ventricular supratentorial (ventri-
culos laterales y III ventriculo), con una disminucion del cali-
bre del tercio medio del acueducto de Silvio, condicionado
por una lesién localizada en el segmento posterior y medial
del hemimesencéfalo derecho, de bordes mal definidos, que
no captaba contraste, con un didmetro de aproximadamente
1,4 centimetros.

Se diagnosticé de hidrocefalia supratentorial obstructiva
condicionada por una lesién mesencefalica que obliteraba
el acueducto de Silvio y que en principio era compatible
con glioma de bajo grado. Se derivo a consultas de neu-
rocirugia, realizandose ventriculostomia endoscépica, con
buena evolucién clinica (disminucion del temblor y mejora
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Figura 1. RM coronal T1. Lesi6n focal mesencefélica derecha (flecha
blanca) de margenes mal definidos que condiciona estenosis del
tercio medio del acueducto de Silvio e hidrocefalia supratentorial
obstructiva crénica y edema periventricular transependimario
secundarios.

en la torpeza y coordinacién motriz), aunque en el momento
actual mantiene dificultades cognitivas.

DISCUSION

Los tumores del tronco encefalico constituyen el 10-25%
de los tumores cerebrales pediatricos!?. Los gliomas foca-
les del mesencéfalo constituyen entre el 9-10% del total de
tumores de tronco infantiles®. Los tumores de la region tec-
tal constituyen un subgrupo distinto de tumores del tronco
encefélico con un curso clinico indolente9. El tectum (techo)
estd localizado en la porsién dorsal del mesencéfalo. La edad
media en la que los nifios con gliomas tectales presentan
sintomas es de 6 a 14 afios?.

Los astrocitomas grado I o grado II (World Health Orga-
nization grado I o II) son las lesiones mas comunes encontra-
das en el tectum®. Los nifios tipicamente se presentan con
sintomas clinicos de aumento de la presion intracraneal en

300 VOL. 57 N° 242, 2017

Figura 2. RM axial T2. RM ponderada en T2 que muestra lesién
focal de margenes mal definidos localizada en el segmento posterior
y medial del hemimesencéfalo derecho y tubérculo cuadrigémino
(flecha blanca).

relacién a hidrocefalia obstructiva cuando el tumor obstruye
el acueducto de Silvio('9. Entre los sintomas de hidrocefalia
de larga duracién y gliomas tectales se encuentran el pro-
gresivo deterioro del rendimiento escolar, los episodios de
cefalea intermitente, cambios en el comportamiento, fallo de
medro, alteraciones visuales, sintomas piramidales, ataxia,
nistagmus, sindrome de Parinaud, paralisis del sexto par
craneal, temblor, movimientos cefdlicos, macropsia, diplopia
y problemas cognitivos(45710, Entre estos tiltimos destacan
déficits de memoria, disminucién del rendimiento escolar,
cambios de personalidad, y disfasia®.

Nuestro paciente presentaba ataxia y temblor intencional,
asi como disminucién del rendimiento escolar. La mayoria de
estos sintomas se resuelven después de disminuir la presién
de liquido cefalorraquideo. La RMN es la prueba diagnostica
de eleccion®. En la RMN el glioma se presenta con una sefial
hipointensa en T1 e hiperintensa en T2 en la placa tectal,
el realce tras la administracién de contraste intravenoso se
presenta en una pequefia minoria de tumores??. Estas carac-
teristicas en la RMN son bastante especificas y raramente es
necesario el estudio anatomopatoldgico del tumor®.



El tratamiento de eleccién de los gliomas tectales es el de
la hidrocefalia por medio de ventriculostomia endoscopica,
obteniendo una biopsia durante el procedimiento cuando
sea posible3671) sin tratamiento especifico del tumor. Pos-
teriormente el tumor deberia ser seguido clinicamente y con
RMN realizadas de forma seriada. La biopsia esta justificada
en los casos de progresion tumoral®.

Aunque la derivacién ventriculo-peritoneal es eficaz
tratando la hidrocefalia, esta asociada a una tasa mayor de
complicaciones a largo plazo®. Hay grupos de trabajo que
reservan la derivacion para pacientes en los que ha falla-
do la ventriculostomia®. Su prolongada evolucion natu-
ral hace poner en duda a varios autores la necesidad de
medidas quirdrgicas u oncoldgicas adicionales®. Ademas,
queda por demostrar que la cirugia agresiva modifique la
historia natural de los gliomas tectales®?. El tratamiento
quirtrgico del tumor o la radioterapia adyuvante quedan
reservados para pacientes con enfermedad progresiva o
recurrente.

Tras el tratamiento se han observado déficits cognitivos,
incluyendo déficit de atencion, trastornos del aprendizaje y
la memoria®. Nuestro paciente, en el momento actual pre-
senta atin un rendimiento escolar inferior a su edad y esta
requiriendo adaptacion curricular, aun cuando sus otros
sintomas han mejorado.

La mayoria de los pacientes permanecen clinica y
radiolégicamente estables durante largos periodos (hasta
diez afios) después del tratamiento de la hidrocefalia™. La
progresion radiolégica del tumor ocurre en el 15-25% de
los casos®. Los datos que sugieren una expansién tumoral
son cambios radioldgicos, crecimiento e invasion de otras
estructuras y aparicion de sintomas clinicos?. Se consideran
signos de buen prondstico el tamafio tumoral pequefio, la
ausencia de captacion de contraste, la localizacién intrinseca
y la ausencia de la extension tumoral®.

Como conclusién, y en base a nuestro paciente, se debe
tener en cuenta el diagndstico de hidrocefalia de larga evo-

M.R. GONZALEZ ESCUDERO Y COLS.

lucién y la posibilidad de un tumor del tronco cerebral
subyacente ante un nifio con ataxia, temblor intencional y
disminucion del rendimiento intelectual.
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Infeccion tardia por estreptococo del grupo B: complicaciones y
otras formas de presentacion. A proposito de dos casos
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RESUMEN

Introduccién. El estreptococo del grupo B (EGB) es uno
de los principales gérmenes implicados en la sepsis neo-
natal. La infeccién tardia por EGB es poco frecuente, tiene
lugar entre los 8 y 90 dias de edad y suele manifestarse
como sepsis/bacteriemia con una alta tasa de meningitis
asociada. Otras formas de presentacién menos habituales
son las mucocutaneas, tipo adenitis-celulitis, que pueden ser
la tinica manifestacién de un proceso infeccioso sistémico. A
diferencia de las formas precoces, relacionadas con la colo-
nizacion vagino-rectal materna, en las tardias es mas dificil
establecer el mecanismo de transmisién y es por ello que
no se ha modificado su incidencia con la implementacion
de los protocolos de profilaxis antibi6tica intraparto (PAI).

Resultados. Se presentan 2 casos. El primero se trata
de un varén de 11 dias de vida con sepsis y meningitis por
EGB. Como antecedente de interés destaca que su madre
era portadora de EGB, habia recibido PAI completa y que
presentaba mastitis en el momento del ingreso del paciente.
Evoluciond de forma satisfactoria salvo por la aparicién de
un higroma residual secundario a la meningitis. El segundo
caso debut6 a los 21 dias de vida como adenitis cervical
con elevacion de reactantes de fase aguda y pruebas micro-
biolégicas negativas; se tratd con antibioterapia de amplio
espectro y recidivé un mes después con aislamiento de EGB
en el hemocultivo. La madre, portadora de EGB, también
habia recibido PAI completa.

Conclusiones. Presentamos dos casos de infeccion tardia
por EGB por sus particularidades clinicas, haciendo énfasis
en que, si bien la implementacién de los protocolos de PAl ha
reducido de forma muy significativa las formas de infeccién
precoz por EGB, esto no ha sido asi en las formas tardias,
siendo todavia este germen una causa frecuente de infeccion
grave en nifios menores de 3 meses.

Palabras clave: EGB; Infeccion tardia; Neonato; PAIL

ABSTRACT

Introduction. Group B streptococcus (GBS) is one of the
major germs involved in neonatal sepsis. Late-onset GBS
infection is uncommon, occurring between 8 and 90 days of
age and it manifests as bacteremia with a high rate of concur-
rent meningitis. Other less common forms of presentation
are mucocutaneous, adenitis-cellulitis type, which may be
the only manifestation of a systemic infection. Unlike early
onset infections, related to maternal GBS colonization, in the
late onset ones it is more difficult to establish the mechanism
of transmission and therefore, their incidence has not been
modified after the implementation of intrapartum antibiotic
prophylaxis (IAP) protocols.

Results. The first case is an 11-day-old male with GBS
sepsis and meningitis. As a background, maternal GBS colo-
nization was treated with a complete IAP and mastitis was
present at the time of patient admission. The progress was
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satisfactory, except for the appearance of a residual sub-
dural hygroma as a consequence of meningitis. The second
case debuted at 21 days of life with cervical adenitis, which
regardless of being treated, relapsed a month later with GBS
positive blood culture. The mother, who had GBS, had also
received complete IAP.

Conclusions. We present two cases of late-onset GBS
infection due to their clinical singularities, highlighting that
although the implementation of IAP protocols has signifi-
cantly reduced the early-onset forms of GBS infection, this
has not been the case in the late-onset ones, remaining GBS
as a frequent cause of severe infection in neonates and chil-
dren younger than 3 months.

Key words: Late-onset infection; GBS; IAP; Neonate.

INTRODUCCION

El estreptococo del grupo B (EGB) o Streptococcus agalac-
tine es una de las bacterias mas frecuentemente implicada en
las infecciones invasivas en neonatos en nuestro medio; se
describen dos formas de acuerdo a la edad de presentacion:
infeccién precoz (ocurre en la primera semana de vida, 0-7
dias) o infeccion tardia (entre la primera semana y 3 meses
de vida, 8-90 dias)12.

La infeccién precoz, conocida también como sepsis neo-
natal vertical, se produce por contaminacion del feto por via
ascendente (progresion bacteriana desde el canal del parto
hasta alcanzar el liquido amniético) o por contacto directo
con secreciones contaminadas durante el parto®. Esta forma
puede prevenirse mediante la administracion de la profilaxis
antibidtica intraparto (PAD®.

La infeccién tardia, menos frecuente, se presenta tam-
bién como un cuadro de sepsis/bacteriemia con una alta tasa
de meningitis asociada; no se ha establecido claramente su
mecanismo de transmision, pudiendo ser vertical (materno),
comunitario (personas cercanas) o nosocomial, con una pro-
bable puerta de entrada faringea o intestinal, y no se previene
mediante la PAL A pesar de las mejoras en los cuidados neo-
natales, la tasa de mortalidad general debida a infecciones por
EGB se mantiene entorno al 10%, con un 40% de pacientes
con secuelas neuroldgicas permanentes post-meningitis(25.

Otras formas de presentacién menos habituales de la
enfermedad tardia incluyen las osteoarticulares y mucocu-
taneas (adenitis-celulitis)@#; la celulitis se ha descrito como
indicador de bacteriemia en el periodo neonatal, pudiendo
ser incluso su tinico signo y se estima que el porcentaje de
casos afectados de celulitis con bacteriemia asociada podria
llegar al 90%©.

D.K. SEGURA RAMIREZ Y COLS.

Presentamos dos casos de infeccién tardia por EGB para
recordar la existencia de esta forma de presentacion y por
las peculiaridades que manifestaron.

CASOS CLINICOS

Caso1

Se presenta el caso de un neonato varén de 11 dias que
ingresa en la unidad de cuidados intensivos neonatales por
sospecha de sepsis. Destaca en antecedentes personales
gestacién de 37 semanas, tiempo de bolsa rota >18 horas
y cultivo de EGB positivo con PAI completa; se realiza-
ron controles analiticos previos al alta de la maternidad,
sin hallazgos patolégicos. Como antecedentes familiares:
madre con mastitis en tratamiento con amoxicilina/4cido
clavulanico. Las pruebas complementarias realizadas al
ingreso muestran leucopenia, elevacion de reactantes de
fase aguda y liquido cefalorraquideo (LCR) con aumento
de celularidad (288 leucocitos/campo), hipoglucorraquia (7
mg/dl) e hiperproteinorraquia (1.095 mg/dl); a las 24 horas
se obtienen los resultados del cultivo de LCR y hemocultivo
que son positivos para EGB.

Se pauta antibioterapia con ampicilina y cefotaxima con
esterilizacion del LCR a las 72 horas del tratamiento, mante-
niéndose el mismo durante 15 dias; los sucesivos controles
de LCR contintian siendo negativos. Dentro de las pruebas
de imagen, se realiz6 una primera ecografia cerebral al ingre-
so, que fue normal. Sin embargo, en ecografia de control se
observa contenido ecogénico en el espacio subaracnoideo
periférico e interhemisférico con presencia de tabiques,
hallazgos sugestivos de higroma residual a meningitis pre-
via, ademas de lesién quistica en regién interhemisférica
frontal indicativa de posible absceso, por lo que se realiza
TC urgente (que descarta el mismo) y RMN cerebral pos-
terior (Fig. 1) que son confirmatorios de dicho higroma, y
electroencefalograma con minima inestabilidad temporal
izquierda, con exploracién neurolégica dentro de limites
normales. Es dado de alta a los 21 dias de hospitalizacion,
con seguimiento ambulatorio.

En el control a los 5 meses, se aprecia macrocefalia
(PC > P97) y descanalizacion del perimetro cefalico (Fig.
2), sin detectarse otros cambios clinicos ni ecograficos. Es
valorado por Neurocirugia, repitiendo estudio de RNM
cerebral que no muestra cambios significativos y por Oftal-
mologia que detecta un borramiento bilateral de papila de
significado incierto y que desaparece en controles suce-
sivos. Actualmente asintomatico, sin precisar ningtn tra-
tamiento.
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Figura 1. RMN craneal con higromas residuales a meningitis previa.
Estudio de imagen realizado durante el ingreso en el que se observa
tamafio ventricular en el limite alto de la normalidad, asociado a
ampliacion de los espacios subaracnoideos periféricos sin que se
observen colecciones.

Caso 2

Neonato de 21 dfas de vida derivado a nuestro centro por
masa cervical submandibular; como antecedentes, tiempo de
bolsa rota de 5 horas con cultivo recto-vaginal materno posi-
tivo para EGB, PAI completa, lactancia materna exclusiva.
El cuadro consisti en aparicién de inflamacién submandi-
bular, seguida horas después de pico febril y elevacion de
reactantes de fase aguda, en ecografia cervical se apreciaron
numerosas formaciones nodulares hiperecogénicas latero-
cervicales bilaterales sugerentes de adenopatias. Se inici6
antibioterapia intravenosa con amoxicilina/4cido clavula-
nico. El hemocultivo fue negativo.

En nuestro centro se continug el tratamiento hasta 7 dias
por persistir la elevacion de reactantes. A las 48 horas de
retirada del antibi6tico comenzé de nuevo con picos febriles
siendo los reactantes normales, inicidindose ampicilina mas
gentamicina intravenosas y tomandose nuevas muestras de
sangre, LCR, orina y exudados faringeos para virus, bacterias
y hongos, asi como cultivos de leche materna y serologias
que resultan negativas. Se completaron 7 dias de antibiote-
rapia y tras su retirada reaparecio la fiebre, recibiendo otra
nueva tanda de antibiéticos. El estudio basico para inmuno-
deficiencias resulté normal. Las ecografias de cuello seriadas
mostraron adenopatias laterocervicales bilaterales. Es dado
de alta sin llegarse a esclarecer la etiologia del cuadro.
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Figura 2. Tabla de percentiles de perimetro cefélico. Descanaliza-
cién observada inicialmente en el control de los 5 meses de edad
posterior a meningitis por EGB.

Un mes més tarde acude de nuevo por fiebre y adenopa-
tias; se constatan reactantes elevados, inicidndose ampicilina
y cefotaxima intravenosas, con buena respuesta al tratamien-
to antibidtico. Se aisl6 en el hemocultivo el EGB sensible al
antibidtico indicado, y en leche materna S. salivarius. Al alta
buen estado general, sin otra clinica asociada.

DISCUSION

A pesar de las politicas de prevencién de la infeccién
perinatal por EGB implementadas a nivel mundial (cribado
para detectar portadoras, aplicacion de la PAI), el EGB conti-
ntia siendo una causa frecuente de infeccién bacteriana grave
en menores de 3 meses, mayormente por la persistencia de
la enfermedad tardia, ya que tales medidas no han tenido
repercusion alguna en lo que respecta a la reduccion de su
incidencia®??. Juncosa-Morros T y cols.?, en un estudio
reciente en Barcelona, observaron una tendencia al incre-
mento del riesgo de esta infeccion respecto al riesgo relativo
inicial, que aconseja mantener la vigilancia sobre la misma.

La enfermedad tardia se manifiesta generalmente como
una sepsis/bacteriemia; fiebre, irritabilidad y rechazo de



tomas son los signos mas frecuentemente observados®.
Presenta una incidencia de meningitis muy variable segtin
los estudios, que oscila entre el 26 y el 62%; la mayoria de
los casos se producen en las primeras 5 semanas de vida,
disminuyendo progresivamente®. Las complicaciones van
desde edema cerebral con hipertension intracraneal, lesion
del parénquima cerebral, hasta la formacién del higro-
ma subdural en 11% de los pacientes, habitualmente por
ruptura de vasos (generalmente venosos) que atraviesan
dicho espacio produciendo lentamente el hematoma en
estos casos, con hallazgos clinicos sutiles o ausentes®!?. El
diagnéstico precoz, mediante el estudio seriado del LCR,
asociando ademas pruebas de imagen, podria contrarrestar
en lo posible las secuelas asociadas, procurando un abordaje
multidisciplinar.

Por otro lado, el sindrome de celulitis-adenitis es una
forma de presentacién poco habitual de la enfermedad tar-
dia por EGB, con una incidencia que oscila entre el 2 y el
4% segun diferentes series; consiste en una manifestacion
localizada, destacando en un 81% de las muestras estudia-
das el crecimiento del serotipo capsular I1I9. La afectacién
del sistema nervioso central debe ser sospechada incluso en
esta forma localizada de la enfermedad ya que, aunque se
desconoce su prevalencia, se estima en algunas series desde
el 25 hasta el 50%9.

En el segundo caso planteado no se realizé puncién
lumbar durante el segundo ingreso debido al buen estado
general del lactante, la obtencién rdpida de hemocultivo
positivo para EGB y la respuesta adecuada a la antibiote-
rapia; no obstante, se recomienda de forma sistematica el
estudio citoquimico y microbiol6gico del LCR en todos estos
pacientes®®,

En ambos casos determinar el modo de transmision
continda siendo algo complejo puesto que pueden deber-
se tanto a una transmision vertical (la PAI fue suficiente
para prevenir la enfermedad precoz pero no para evitar la
colonizacién y ulterior aparicién de la infeccion tardia®!v)
como a una transmision horizontal (colonizacién postparto
del neonato que podria ser consecuencia del contacto inti-
mo con la madre, el padre u otras personas potencialmente
portadoras®!) y, aunque los datos hasta ahora publicados
muestran que la transmisién del EGB mediante lactancia
materna es poco comun, deberia considerarse su estudio en
casos de enfermedad tardia®12. Por otro lado, es necesario
mantener un alto indice de sospecha para la deteccién de
la enfermedad tardia por EGB, especialmente en aquellos
pacientes cuyas madres colonizadas hubieran recibido PAI,
ya que podria conllevar a una falsa sensacion de seguridad,
retrasando el diagnéstico™.

D.K. SEGURA RAMIREZ Y COLS.

Finalmente, comentar que es necesaria una mayor inves-
tigacion en medidas preventivas frente a la enfermedad tar-
dia por EGB; una vacuna conjugada incorporando 5 seroti-
pos (a, Ib, II, 111, V) podria prevenir el 85% de la infecciéon
global por EGB en menores de 3 meses. La distribucién de
serotipos parece similar en Africa, Europa, América, Paci-
fico oeste y las regiones del este del Mediterraneo y no ha
cambiado en los tltimos 30 afios?1319. Otras estrategias de
prevencién, como las herramientas de diagnéstico, también
necesitan ser mejoradas para un cribado de colonizacién
materna mas rapido y sensible®.
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Enfermedad de Steinert congénita, la forma mas grave de distrofia

miotonica tipo 1
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Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial de Salamanca.

RESUMEN

Introduccion. La enfermedad de Steinert congénita es la
forma més grave de distrofia mioténica tipo 1, caracterizada
fundamentalmente por hipotonia muscular y dificultades
para la alimentacion. Se hereda de forma autosémica domi-
nante y presenta el fenémeno de anticipacion, siendo la pene-
trancia mayor en generaciones sucesivas y, por tanto, formas
mds graves. Presentamos un caso de una forma congénita
de enfermedad de Steinert en el contexto de familia afecta.

Caso clinico. Embarazo controlado con diagndstico fetal
de enfermedad de Steinert (+ 110 copias CTG). Cesarea elec-
tiva a las 38 semanas. Apgar 3/7/8. La madre y hermana de
2 afios, enfermedad de Steinert. En la exploracién destaca
hipotonia y debilidad muscular generalizada, con movimien-
tos escasos y facies hipomimica. Reflejo de succién débil e
hiporreflexia osteotendinosa. Precisa ventilacion mecanica
invasiva durante 21 dias, posteriormente ventilacién no inva-
siva nocturna hasta los 3 meses de vida. Precisa sonda oro-
géstrica para la alimentacion durante el primer mes, después
progresivamente tolerancia oral con buena coordinacién
succion-deglucién-respiracion y adecuada ganancia pon-
deroestatural. Actualmente con 6 meses y medio, presenta
retraso del desarrollo neuromadurativo global, persistiendo
la hipotonia generalizada. En seguimiento multidisciplinar
por especialistas, centro de atencion temprana y pediatra
de Atencién Primaria.

Conclusiones. La gravedad de la forma neonatal de
la enfermedad de Steinert requiere un seguimiento por el

pediatra de Atencion Primaria y equipo multidisciplinar
para detectar posibles complicaciones que pueden llevar
incluso a la muerte temprana.

Actualmente el consejo genético es esencial para la
planificacion familiar y poder evitar la transmision de la
enfermedad a generaciones sucesivas. Por un lado, se puede
realizar estudio genético de los embriones de manera pre-
implantacional para posteriormente transferirlos de manera
selectiva sin la mutacion, mediante técnicas de fecundacion
in vitro. Por otro lado, también es posible el estudio genético
fetal mediante biopsia corial en el primer trimestre de la
gestacidn, como en el caso presentado, pudiéndose realizar
interrupcion voluntaria del embarazo.

Palabras clave: Enfermedad de Steinert; Distrofia mio-
tonica tipo 1 congénita.

ABSTRACT

Introduction. Congenital Steinert’s disease is the most
serious form of type 1 myotonic dystrophy, characterized
mainly by muscle hypotonia and feeding difficulties. It is
inherited autosomically dominant and presents the phe-
nomenon of anticipation, being the major penetrance in
successive generations and therefore, more serious forms.
We present a case of a congenital form of Steinert’s disease
in the affected family context.

Clinical case. Pregnancy controlled with fetal diagno-
sis of Steinert’s disease (+ 110 CTG copies). Cesarean elec-
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tive at 38 weeks. Apgar 3/7/8. The mother and sister of 2
years old have also Steinert’s disease. Exploration highlights
hypotonia and generalized muscle weakness, with scarce
movements and hypomimic facies; weak suction reflex-
ion and osteotendinous hyporreflexia. It requires invasive
mechanical ventilation for 21 days, later non-invasive night
ventilation up to 3 months of life. It needs an orogastric
tube for feeding during the first month, then progressively
oral tolerance with good coordination, suction-swallowing-
breathing and adequate ponderoestatural gain. Currently,
with 6 months of life, she presents a delay in global neuroma-
durative development, persisting generalized hypotonia. In
multidisciplinary follow-up by specialists, early care center
and primary care pediatrician.

Conclusions. The severity of the congenital form of
Steinert’s disease requires follow-up by the primary care
pediatrician and multidisciplinary team to detect possible
complications that can lead to even early death.

Currently genetic counseling is essential for family plan-
ning and to prevent the transmission of the disease to suc-
cessive generations. On the one hand, it is possible to carry
out a genetic study of the embryos in a pre-implantation
manner and then transfer them selectively without the muta-
tion, by in vitro fertilization techniques. On the other hand,
fetal genetic study by corial biopsy in the first trimester of
pregnancy is also possible, as in the case presented, being
able to voluntary interruption of pregnancy.

Key words: Steinert’s disease; Congenital type 1 myo-
tonic dystrophy.

INTRODUCCION

La enfermedad de Steinert congénita es la forma mas gra-
ve de distrofia miotdnica, caracterizada fundamentalmente
por hipotonia muscular y dificultades para la alimentaci6n.
Se hereda de forma autosémico dominante y ademas se pro-
duce el fenémeno de anticipacién, siendo la penetrancia
mayor en generaciones sucesivas y, por tanto, formas mas
graves(-2. Presentamos un caso de una forma congénita de
enfermedad de Steinert en el contexto de familia afecta.

CASO CLINICO

Presentamos un caso de una recién nacida con antece-
dentes de embarazo controlado, en el que se realiz6 diagnds-
tico fetal de enfermedad de Steinert (+ 110 copias) median-
te biopsia corial en la semana 13 de gestacion. Los padres
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Figura 1. Facies hipomimica con micro-retrognatia, boca abierta con
labio superior en V invertida. Hipotonia de eje. Escasa movilidad
espontdnea.

no aceptaron la proposicién de interrupcion voluntaria de
embarazo, por lo que se contintio con la gestacion.

Entre los antecedentes familiares destaca la hermana de 2
afos con enfermedad de Steinert forma congénita (extension
completa en estado heterocigoto, alelo del gen DMPK con
mas de 50 copias CTG. La madre también diagnosticada
de enfermedad de Steinert e intervenida de cataratas a los
19 afios. También el abuelo materno ha sido intervenido de
cataratas a los 50 afios, aunque no esta estudiado. Tras el
diagnéstico de la primera descendiente, se ofrecié conse-
jo genético para evitar la transmisién de la enfermedad en
futuras gestaciones.

Se realizd cesarea electiva, a las 38 semanas de edad ges-
tacional. La paciente, con Apgar 3/7/8, precisa reanimacién
en paritorio e intubacién en las primeras 24 horas por insu-
ficiencia respiratoria grave.

En la exploracion fisica de la recién nacida destacan
flexién de muifieca izquierda reductible y pie talo-valgo
derecho con limitacién extension tobillo. Facies hipomimi-
ca con micro-retrognatia, boca abierta con labio superior en
V invertida. Pabellones auriculares grandes con antihélix
prominente (Fig. 1). Hipotonia y debilidad muscular genera-
lizada con movimientos espontaneos presentes pero escasos.
Hipotonia axial severa sin control del tono. Soplo sist6lico
11/ VL. Succién muy débil. Hiporreflexia osteotendinosa.
Caderas muy laxas.

Evolucién

En las primeras 24 horas precisé intubacién y ventila-
ciéon mecanica invasiva por insuficiencia respiratoria grave
que se mantuvo hasta los 21 dias de vida. Posteriormente y



durante 3 meses necesit6 ventilacion no invasiva nocturna,
modalidad BIPAP.

Presenta ademas insuficiencia tricuspidea moderada sin
repercusion hemodindmica en seguimiento por cardiologia
Infantil.

Durante el primer mes de vida debido a la escasa succion,
alimentacién por sonda orogdstrica, inicialmente a débito
continuo, posteriormente fraccionada. Al mes inicio de tole-
rancia oral con buena coordinacién succion-deglucion respi-
racion. Posteriormente alimentacion oral sin signos de difi-
cultad respiratoria y con buena ganancia ponderoestatural.

Neurolégicamente con 6 meses y medio presenta retraso
del desarrollo neuromadurativo global con contacto pobre
de la mirada, hipotonia generalizada, con asimetria del tono
muscular, siendo mayor en extremidad superior izquierda.
Movimientos mas fluidos pero escasos, sin sostén cefélico
completo, sedestacién con signo de navaja positivo, con
postura en abduccion de miembros inferiores. En la eco-
graffa cerebral se observa atrofia-dilatacion ventricular de
predominio en ventriculo lateral izquierdo, lo que implica
un riesgo de desarrollo hemiparético-espastico.

Desde el alta hospitalaria, estd en seguimiento multidis-
ciplinar por neurologia, neonatologia, cardiologia y neumo-
logia ademads de tratamiento de estimulacion en centro de
atencién temprana y rehabilitacion fisica. Se realizan contro-
les habituales por pediatra de Atencion Primaria y pendiente
de valoracién por oftalmologia para detectar precozmente
trastornos visuales.

DISCUSION

La distrofia mioténica tipo 1 o enfermedad de Steinert es
una enfermedad mutisistémica genética de herencia autoso-
mica dominante y expresion variable. Se produce expansién
de tripletes de nucleétidos CTG (citosina-tiamina-guanina),
por mutacion en el gen DMPK localizado en el cromosoma
19. En los individuos normales, el niimero de tripletes oscila
entre 5 y 37. Las formas tardias parciales presentan entre
50 y 100 repeticiones. Los afectados de la forma congénita
tienen hasta 2.500. En nuestro caso tiene 110 repeticiones.
Se ha relacionado el ntimero de repeticiones del triplete con
el grado de afectacién de la enfermedad, ya que a mas repe-
ticiones la afectacion suele ser mayor y mas temprana, sin
embargo, no se ha establecido con evidencia esta asociacién
genotipo/fenotipo®.

La herencia es autosomica dominante y se produce fené-
meno de anticipacion, siendo la penetrancia de la mutacién
mayor en generaciones sucesivas y por tanto formas més
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graves. De esta manera, la forma congénita de la enferme-
dad, como en nuestro caso, es la forma mas grave de la
enfermedad. En el 90% de los casos la transmision es materna
como en la paciente presentada®¥. La distrofia miotonica
congénita tienen una incidencia estimada a nivel mundial
de 3-15:100.000 nacidos vivos®.

La forma congénita se manifiesta de manera prenatal
con disminucién de los movimientos fetales y polihidram-
nios por trastornos de la deglucion. Es frecuente la hipoxia
neonatal y al nacimiento presentan hipotonia generaliza-
da, escasa movilidad esponténea, alteracién de la succién-
deglucién y facies sugestiva poco expresiva, alargada, labio
superior en V invertida con paladar ojival. También pueden
presentar otras seflales secundarias a la escasa movilidad y
la hipotonia como hernia inguinal, criptorquidia, pie equi-
novaro o artrogriposis; esta tltima ocurria en la paciente
descrita. La hipotonia generalizada, respiratoria y facial
provoca problemas de insuficiencia respiratoria precisan-
do hasta en el 80% asistencia respiratoria con ventilacién
mecanica durante un tiempo variable. Cuando la duraciéon
de la ventilacién mecanica es invasiva menor a 30 dias, como
en nuestra paciente que fue de 21 dias, se asocia a menor
morbimortalidad. Pueden presentar también debido a la
hipotonia dificultades para la alimentacién al nacimiento,
precisando sondas oro o nasogdstricas durante los primeros
dias de vida.

Las complicaciones durante la infancia son fundamen-
talmente retraso del desarrollo neuromadurativo, retraso del
crecimiento ponderoestatural, dificultades en la alimentacion
y estrefiimiento cronico®. La discapacidad intelectual esta
presente en el 50-60% y la causa atin no esta bien determi-
nada, pero la atrofia cerebral y la dilatacién ventricular a
menudo son evidentes en el momento del nacimiento, tal
y como presenta el caso descrito. Ademas se puede obser-
var un trastorno del espectro autista, trastornos comunes
de humor, problemas de atencién y habilidades visuales y
espaciales anormales®. La atrofia muscular es progresiva
y el fendmeno miotonico no suele aparecer antes de los 3-4
afios de vida. Ademas se asocia a cataratas, hipogamma-
globulinemia, resistencia a la insulina, dislipemias, alope-
cia y alteraciones en la conduccion cardiaca®?. Con el fin
de identificar precozmente las complicaciones asociados es
adecuado realizar seguimiento neurolégico estrecho, contro-
les cardioldgicos y oftamolégicos de forma anual, controles
endocrinos con analiticas periddicas, incluyendo niveles de
inmunoglobulinas®.

La mortalidad es alta, hasta el 50% en los gravemente
afectados, principalmente por insuficiencia respiratoria®?
0 por causa cardiaca (muerte stibita por alteraciones de la
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conduccién o taquiarritmias). La esperanza de vida en las
formas congénitas es de 45 afios, excluyendo las muertes en
periodo neonatal®.

Atin no existe tratamiento curativo de la enferemedad,
por tanto, el consejo genético es esencial para la planificacion
familiar. Se puede realizar estudio genético de los embriones
de manera preimplantacional para posteriormente transferir-
los de manera selectiva sin la mutacién, mediante técnicas de
fecundacion in vitro. Ademas, también es posible el estudio
genético fetal mediante biopsia corial en el primer trimestre
de la gestacion, como en el caso presentado, pudiéndose
realizar interrupcion voluntaria del embarazo, evitando de
ambas formas la transmision de la enfermedad a genera-
ciones sucesivas®.

CONCLUSIONES

La gravedad de la forma congénita de distrofia miotdnica
de Steinert requiere un seguimiento estrecho por el pedia-
tra de Atencion Primaria y un equipo multidisciplinar para
detectar las posibles complicaciones descritas que empeoran
la calidad de vida de los pacientes y sus familias, pudiendo
llegar incluso a la muerte, especialmente durante el primer
afio de vida.

Actualmente el consejo genético es esencial para la
planificacion familiar y poder evitar la transmision de la
enfermedad a generaciones sucesivas. Por un lado, se puede
realizar estudio genético de los embriones de manera pre-
implantacional para posteriormente transferirlos de manera
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selectiva sin la mutacidn, mediante técnicas de fecundacion
in vitro. Por otro lado, también es posible el estudio genético
fetal mediante biopsia corial en el primer trimestre de la
gestacion, como en el caso presentado, pudiéndose realizar
interrupcion voluntaria del embarazo.
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Anemia grave secundaria a sangrado vaginal en nifia de 13 afios
que rechaza transfusion sanguinea
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RESUMEN

Introduccion. El sangrado vaginal como causa de anemia
grave no es frecuente en la edad pediatrica, pero cuando
aparece suele ser secundario a una hemorragia uterina dis-
funcional. El tratamiento del mismo tiene como objetivo el
establecimiento y/o mantenimiento de la estabilidad hemo-
dindmica del paciente.

La situacién actual en Espafia establece que toda actua-
cién en el ambito de la salud de un paciente necesita el con-
sentimiento libre y voluntario del afectado, siendo necesario
el consentimiento por representacién por varias razones, de
las que destacamos que el paciente sea menor de edad y no
sea capaz intelectual ni emocionalmente de comprender el
alcance de la intervencién. El consentimiento informado por
representacion debe adoptarse atendiendo siempre al mayor
beneficio para la vida o salud del paciente.

Caso clinico. Presentamos un caso de sangrado vaginal
con una hemoglobina de 5 g/L, en una nifia de 13 afios que
rechaza la transfusién sanguinea por creencias religiosas.
Ante la anemia grave y la negativa de la paciente y de los
padres a administrar la transfusion, se decide como primera
medida la administracién de liquidos intravenosos y aporte
de hierro intravenoso, solicitando autorizacién judicial para,
en caso de fracaso del tratamiento inicial, poder trasfundir
concentrado de hematies, situacion que no se produce dada
su repuesta favorable.

Conclusiones. La buena evolucién de la paciente nos
permite concluir que ante una causa que imposibilite la
transfusion sanguinea se puede administrar hierro intrave-
noso con buena repuesta.

Palabras clave: Btica; Hierro intravenoso; Sangrado ute-
rino; Transfusion; Testigos de Jehova.

ABSTRACT

Introduction. Vaginal bleeding as a cause of severe ane-
mia is not frequent in the pediatric age. However when it
appears, it is generally secondary to dysfunction uterine
bleeding. The objective of its treatment is to establish and/
or maintain the hemodynamic stability of the patient.

The current situation in Spain establishes that all action
within the health care setting of a patient requires free and
voluntary consent of the patient, consent by representation
being necessary for several reasons, standing out among
them that the patient is a minor and is not intellectually or
emotional capable of understanding the scope of the inter-
vention. Informed consent by representation should always
be adopted considering the best benefit for the patient’s life
or health.

Clinical case. We present a case of vaginal bleeding
with 5 g/L hemoglobin in a 13-year old girl who rejected
blood transfusion due to religious beliefs. In view of the
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severe anemia and rejection by the patient and her parents
to administer the transfusion, it was decided as a first step to
administer intravenous fluids and intravenous iron supply
and to request court authorization in case of initial treat-
ment failure to be able to make a concentration red blood
cell transfusion, a situation which did not occur given her
favorable response.

Conclusions. The good evolution of the patient allowed
us to conclude that when it is not possible to perform a
blood transfusion, intravenous iron can be administered
with good response.

Key words: Ethics; Intravenous iron; Uterine bleeding;
Transfusion; Jehovah’s Witnesses.

INTRODUCCION

En los tltimos afios se ha llevado a cabo un importante
proceso de renovacion del ordenamiento juridico en mate-
ria de menores en Espafia. Como referente normativo en
la atencién al menor, hemos de tener en cuenta el Cédigo
Civil y sus articulos sobre patria potestad y representa-
cion legal de los hijos®, la Ley 41/2002 de Autonomia del
Paciente actualizada en el afio 2015@ y la ley 26/2015 de
modificacion del sistema de proteccion a la infancia y la
adolescencia®.

La hemorragia vaginal como causa de anemia grave
no es frecuente en la edad pediatrica, pero cuando aparece
suele ser secundaria a una hemorragia uterina disfuncional
(HUD), que es aquella que se produce fuera de la mens-
truacion ciclica normal®. Desde hace afios se sabe que la
causa mas frecuente de HUD en las adolescentes durante los
primeros meses después de la menstruacién son los ciclos
anovulatorios, que estdn relacionados con la inmadurez del
eje hipotalamo-hipéfisis-ovarico®?. Otras causas comunes
incluyen el embarazo, las infecciones, el uso de anticoncepti-
vos hormonales, el estrés, y los trastornos de la coagulacién
o trastornos endocrinos®.

El diagnéstico se realiza mediante una exhaustiva historia
clinica que incluya datos de la paciente, antecedentes fami-
liares y otra serie de eventos como ingesta de determinados
medicamentos y trastornos de la coagulacién, entre otras®”.

El tratamiento del sangrado vaginal tiene como objeti-
vo el establecimiento y/o mantenimiento de la estabilidad
hemodinamica del paciente, la correccién de la anemia agu-
da o crénica y la prevencion de recurrencias®.

Presentamos un caso de una nifia con una anemia grave
secundaria a una HUD en la cual tanto la paciente como sus
padres rechazaron la transfusion de sangre.
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CASO CLINICO

Nifia de 13 afios que acude al Servicio de Urgencias deri-
vada desde Atencién Primaria por un sangrado vaginal de
un mes de evolucién, acompafado de cansancio y palidez
cutanea sin otros antecedentes personales de interés. Habia
presentado la menarquia hacfa afio y medio y desde entonces
las menstruaciones habian sido regulares y de duracién nor-
mal, a excepcién de este tltimo episodio de sangrado de 30
dias de duracién, y que en los dltimos dias se acompaiiaba
de mareo, cansancio, palpitaciones y palidez.

En la exploracién fisica destacaba una importante pali-
dez, buen relleno capilar, soplo funcional II/ V], taquicardia
de 123 latidos por minuto y una tension arterial de 88/46
(menor al percentil 10). La analitica presentaba una anemia
severa con hemoglobina de 5 g/dl, hematocrito de 15,7% y
2.210.000 hematies, test de embarazo negativo y no presen-
taba alteraciones en la coagulacion basica.

Se consulté al ginecdlogo de guardia el cual realiz6 una
ecografia abdominal donde objetivé un endometrio hipere-
cogénico y una formacién compatible con foliculo persistente
en ovario izquierdo, sin otras alteraciones asociadas.

En ese momento, se decidi6 ingreso en la unidad de esco-
lares y se planificé terapia con medicacién estrogénica a
altas dosis, ferroterapia intravenosa y transfusion sanguinea.

Tras solicitar el consentimiento informado a la menor
y a sus padres la transfusién sanguinea fue rechazada por
razones religiosas por lo que el equipo de guardia opt6 por
iniciar tratamiento con bolos de suero salino fisiolégico,
etinilestradiol cada 6 horas, ferroterapia intravenosa, acido
tranexamico cada 12 horas, y puso en cocimiento el caso
al Juzgado de Guardia quien autorizo la transfusién si la
situacion vital se comprometiera. Durante las primeras 12
horas la paciente permaneci6 estable con taquicardia variable
entre 120-140 Ipm y con tensiones inferiores al percentil 10
para su edad. Se administraron hasta en cuatro ocasiones
bolos de expansores coloideos.

Después del tratamiento inicial y pasadas 12 horas, se
repite la analitica presentando una Hb de 7,5 g/dl, hemato-
crito de 22,6% y 2.880.000 hematies. Posteriormente se realizé
estudio del metabolismo del hierro en el que destacé un
hierro de 9,1 ug/dl, una ferritina de 1 ng/ml y un indice
de saturacién de transferrina de 2,4%, siendo normales el
resto de parametros.

Durante los siguientes dias se continué con adminis-
tracién de hierro intravenoso y se fueron reduciendo las
dosis de etinilestradiol, disminuyendo la hemorragia en las
primeras horas, y desapareciendo completamente a las 48
horas del ingreso. En dfas sucesivos, durante la estancia en



la planta y posteriormente de forma ambulatoria, se fueron
realizando controles analiticos periddicos en los que los nive-
les de hemoglobina fueron ascendiendo progresivamente
hasta 12 g/dl al mes y medio del ingreso.

DISCUSION

El tratamiento del sangrado vaginal va a depender de
la importancia del sangrado y de si esta activo o no. En los
sangrados leves la actitud inicial ha de ser la observacién
junto a suplementos de hierro oral (con el objetivo de tratar
la anemia asintomatica leve); si la hemoglobina se encuentra
entre 10 y 12 g/dl ha de considerarse también la terapia
hormonal®, y cuando el sangrado uterino es activo la terapia
hormonal mas adecuada sera la combinada cada 6 u 8 horas
con progesterona mds estrogenos, pues estos tienen mayor
potencial hemostatico (10), generalmente durante las prime-
ras 48 horas, posteriormente dos veces al dia durante cinco
dias y finalmente una vez el dia hasta completar los 21 dias.

En los sangrados graves activos (como es el caso de
nuestra paciente), el tratamiento debe ser combinado inclu-
yendo expansores plasmaticos, terapia hormonal y terapia
hemostética. En cuanto al tratamiento hormonal se utilizaran
anticonceptivos orales combinados (ACO) o altas dosis de
estrogenos. En caso de inestabilidad hemodindmica la tera-
pia de estrogenos se hara por via intravenosa. Con respecto
a la terapia hemostatica se emplearan compuestos antifibri-
noliticos como acido aminocaproico o acido tranexdmico, o la
desmopresina, que se utiliza clasicamente para el tratamiento
de la enfermedad de von Willebrand ™.

Respecto a la transfusién de hemoderivados, las direc-
trices de la AABB (Asociacion Americana de Banco de
Sangre)? incluyen las siguientes recomendaciones para
los pacientes estables hemodindmicamente y sin sangrado
activo: Hb < 6 g/dl, recomienda transfusion excepto en cir-
cunstancias excepcionales; Hb 6 a 7 g/dl, sera indicacién
probable de transfusion; Hb 7 a 8 g/dl, la transfusién debe
ser considerada en postoperatorios o enfermedad cardiovas-
cular estable tras evaluar la situacion clinica del paciente;
Hb > 8 g/dI, no tiene indicacion de transfusion salvo en
circunstancias excepcionales (como anemia sintomatica,
sangrado en curso o sindrome coronario agudo con isque-
mia). En nuestra paciente, estas recomendaciones establecen
la necesidad de administrar ACO a altas dosis, expansores
plasméticos, antifibrinoliticos y transfusion de concentrado
de hematies, que fue rechazada.

En el ordenamiento juridico espafiol el titular del dere-
cho a la informacion es el paciente, pudiendo también ser
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informadas las personas vinculadas a é11%, que en el caso
que nos ocupa son los padres. Por tanto tras informar a la
paciente y a sus padres de la situacién de urgencia, el equipo
de guardia solicita el consentimiento informado para iniciar
los tratamientos ya que esta establecido que toda actuacién
en el ambito de la salud necesita el consentimiento libre y
voluntario del afectado®@, en nuestro caso, al ser la paciente
menor de edad se precisa que el consentimiento informa-
do sea otorgado por representacion ya que la paciente es
menor de edad y el equipo de guardia considera que, dado
que rechaza la transfusion en una situacién de gravedad, no
es capaz intelectual ni emocionalmente de comprender el
alcance de la intervencién, hechos recogidos en la legislacién
espafiola®. Este consentimiento informado no se precisaria
cuando la no administracién del tratamiento suponga un
riesgo para la salud publica o cuando exista riesgo inme-
diato grave para la salud fisica o psiquica del enfermo®, no
cumpliéndose ninguno de esto hechos en nuestra paciente
ya que, aunque la situacion era grave, no existia un riesgo
inmedjiato.

Ante ]a negativa a la transfusién, y dado el estado de la
paciente, se inicia el resto de los tratamientos y se pone el
caso en conocimiento del Juzgado de Guardia quien autoriza
la transfusién si la situacién vital se comprometiera, actua-
cién compatible con la Guia de Recomendaciones para el
empleo de hemoderivados en pacientes testigos de Jehova
publicada por el SACYL, que aunque publicada en 2010
es la més actual de la Comunidad®®. Esta actuacion por
parte del equipo de guardia y del Juzgado de Guardia se
basa en la ley 26/2015®, que establece que en aquellos casos
en los que el consentimiento informado es otorgado por
representacion, este debe adoptarse atendiendo siempre al
mayor beneficio para la vida o salud del paciente, y en caso
contrario debera ponerse en conocimiento de la autoridad
judicial, directamente o a través del Ministerio Fiscal, para
que adopte la resolucién correspondiente.

En el caso de nuestra paciente, pese a presentar niveles
de Hb inferiores a 6 g/dl, se decidi6 realizar una vigilancia
continua y mantener una actitud expectante, respetando
las creencias religiosas de la paciente y sus representantes
legales. La expansion de volumen, uso de antifibrinoliticos,
ferroterapia intravenosa y la terapia hormonal fueron sufi-
cientes para estabilizar a la paciente, frenar la hemorragia
vaginal y remontar los niveles de hemoglobina, aunque es
probable que la normalizacién de la Hb hubiera sido mas
rdpida en caso de aceptar la transfusion de sangre.

En anemias importantes, antes de realizar la transfu-
sion de concentrado de hematies, y siempre que el tiempo
lo permita, existen otras alternativas como concentrado de
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hemoglobina no celulares, embolizacién de la arteria uterina
ante sangrado uterino o estimulantes de la eritropoyesis, que
se han usado en anemias de pacientes testigos de Jehova®519),

Por tanto, ante una anemia grave en la que el pacien-

te rechaza la transfusion sanguinea se deben valorar otras
opciones terapéuticas entre las que debe incluirse el hierro
intravenoso.
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Medalla de honor del Memorial

De los mejores entre los buenos

V. MARTINEZ SUAREZ

Centro de Salud EI Llano, Gijon.

A Antonio y Patrocinio, a Fernando y Javier;
a los buenos pediatras de Salamanca.

La concesién al Profesor Félix Lorente de la Medalla del
Memorial ha de ser una gran satisfaccién para él, para su
familia y para todos sus amigos. La decisién del Comité se
puede explicar con solo considerar el saldo generoso de una
existencia como hombre y como médico rica y plena, cum-
plida con absoluta fidelidad a su profesion, a sus maestros
y a nuestra sociedad. Por premiar el extenso rendimiento
de su labor y su gesto me alegro una vez mas del acierto de
nuestra comunidad pedidtrica, tan consolidada en torno a
gente como él.

Ahora puedo suponerlo con el animo regozijado, aunque
la Idcida melancolia pueda tener algtin asiento, traida por
la rumia de meditaciones y recuerdos, por la presencia de
los afectos viejos, los que llegan como rafagas de la vida
pasada, envueltos en memorias de otros buenos tiempos.
Pero Félix puede consolarse, porque todavia no es tan mayor
para sobreponer ese regusto melancélico a la felicidad, el
abrazo calido y la sonrisa de sus compafieros, a la emocion
de los que nos sentimos tan préximos a él. Quiero decir que
el reconocimiento de nuestra sociedad le llega en un buen
momento; que estd en tiempo de sazén, de una perfecta
madurez para la sabiduria y la admiracion, para ser ejemplo
y disfrutar trabajando en lo suyo y en lo de los demds, ya
desde hace tiempo sin plazos fijos, sin los apremios burocra-
ticos ni las gestiones impuestas de las dos empresas que le
ayudaron a hacerse completo en todas sus ocupaciones. La

Medalla no se le entrega porque tenga edad para estas cosas,
sino por lo que son sus mejores cualidades personales y por
lo que como pediatra y universitario ha dejado tras de si.
Pero a partir de este Memorial podrd —mas si cabe- empezar
a cruzar la vida con la lentitud de un personaje, aunque no
sepa —nunca sabra- prescindir de esa capa de mundanidad y
sencillez con que los hombres buenos suelen andar entre los
demas hombres. Porque Félix ha tenido educacién y volun-
tad para ser de una determinada manera, que es lo que hace
que uno desee estar a su lado y al recordar pueda sentir la
calidez de su presencia.
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De los mejores entre los buenos

Sus amigos, los de la amistad mds llana y verdadera, me
han explicado que sali6 de Ledrada con las lecciones prin-
cipales aprendidas, pertrechado con infinitas inquietudes
y curiosidades, y que llegd al “viejo ciudadén castellano”
para realizar el Bachillerato, la carrera de medicina y luego la
especialidad de pediatria. Y que tras sus estancias en Madrid
y en centros europeos de prestigio, se doctord bajo la tutela
del Profesor Valentin Salazar. La Catedra universitaria y la
Jefatura de Servicio han sido la culminacién de una tarea
que ha ido completando de forma constante —con la cons-
tancia del hombre confiado e inteligente- en una trayectoria
docente, clinica y de investigacion del primer nivel dentro
de la medicina infantil espafiola.

En la més que bimilenaria ciudad descubrié ademads
algo solido y definitivo, encontrando junto a Rosa, mujer
decididamente discreta y de hermosa sonrisa, verdadera
razén de que sea como es y materia esencial del proyecto
de vida que han compartido, el motivo para forzar el destino
y llenarlo de esperanza, del anhelo de crear él mismo una
nueva familia.

En los altimos afios los méritos que se han ido afiadiendo
a su curriculum en forma de premios, homenajes y agasajos
profesionales han servido para medir su talento y el desplie-
gue que le ha ido dando al mismo. Pero entre las numerosas
distinciones y nombramientos hay uno que tuvo que haberle
agradado de manera especial. Ledrada, pequefio lugar de la
Sierra de Béjar, su rstico terrufio, el de presencias fraternas e
infalibles, le ha nombrado el pasado afio Maestro Matancero,
sonoro titulo, mote de hondisima enjundia, que me oblig6 a
sacar inventario de los términos decaidos y venidos a menos.
Asi pude saber que Matancero es mucho mas que matarife
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El Prof. Alfredo Blanco Quirds hace entrega
de la Medalla de honor del Memorial
Guillermo Arce-Ernesto Sdanchez-Villares
al Prof. Félix Lorente

y matachin, que tienen el oficio de matar y descuartizar. En
un librito pude decubrir que el matancero entiende de las
piezas vivas, del arte de sacrificar y chamuscar al gorrino, de
la cultura y lo tradicional de la fiesta, tan arraigada en toda
la comarca, y del buen sabor de los productos logrados en
sus diferentes preparaciones. Y recordé que Maestro de las
cosas es el que las disfruta conociendo su historia y metido
en ella. Por eso a Félix la gente de su pueblo le ve como
maestro matancero, como sabio del tema; como sabio que
nos imaginamos solazado viendo el ganado porcino hoci-
queando por la dehesa, que se complace en las excelencias
del mondongo, la chacina y la asadura, que forma parte de
la trama afectiva y cordial de todos sus habitantes.

Todas las personas que hemos tenido la fortuna de haber-
lo tratado y trabajamos junto a él creemos que la Medalla esta
muy bien asignada. Y se lo haremos sentir en la préxima reu-
nién de Valladolid. Personalmente la noticia me ha alegrado
mucho y me ha llevado a lanzar unas cuantas palabras al aire
para componer una nota testimonial y que sirva para dejar
constancia de nuestra historia y de los que la van haciendo.

Asi, escribiendo de Félix lo que hacemos no es mas que
cumplir con la maxima cervantina de que “asi como el fuego
no puede estar escondido y encerrado, la virtud no puede
dejar de ser conocida”. Porque el Profesor Lorente Toledano
es de esos hombres que van cumpliendo como los mejores
ese gran deber que es la vida; que cada dia y con muy poco
hacen mucho por los demds. Con el bronce que conmemora
a los que han orientado nuestra amplia colectividad, este
salmantino de brazos abiertos y fecunda sensibilidad, ya no
podra disimular su dimensién como referencia y explicacion
de nuestro entorno afectivo.
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