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RESUMEN

Objetivo. Evaluar la eficacia de un preparado lácteo 
suplementado con fibra en niños con estreñimiento funcio-
nal.

Material y métodos. Ensayo clínico, aleatorizado, doble 
ciego, controlado con placebo. Se incluyeron 19 niños de 
entre 4 y 12 años con criterios de Roma III para estreñimiento 
funcional. El grupo de intervención recibió durante 4 sema-
nas 200 ml al día de leche con fibra, mientras los controles 
recibieron una ración similar de leche sin suplementar.

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

En ambos se observó tendencia al aumento en el número 
de deposiciones; en el grupo de tratamiento de 3,6 ± 1,9 a 
5,8 ± 2,0 deposiciones/semana (p = 0,059) y en el grupo pla-
cebo de 3,3 ± 1,3 a 5,8 ± 1,3 deposiciones/semana (p = 0,001). 
También disminuyó la presencia de dolor con la defecación 
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 lácteo con fibra para el estreñimiento funcional 
infantil. Son necesarios estudios bien diseñados y de mayor 
tamaño muestral para determinar el papel de los suplemen-
tos de fibra en los niños con estreñimiento.

Palabras clave: Estreñimiento; Fibra en la dieta; Inulina; 
Leche; Niño.

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, 
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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.

INTRODUCCIÓN

El estreñimiento resulta un motivo de consulta muy 
frecuente en las consultas de Pediatría, llegando a suponer 
un 10-25 % de las visitas en unidades de Gastroenterología 
Pediátrica(1). A pesar de la preocupación que despierta en 
muchas familias, solo una pequeña proporción de los casos 
de estreñimiento en niños se deben a una causa orgánica. A 
excepción del período neonatal, el estreñimiento es mayo-
ritariamente de origen funcional(2).

En general, el abordaje del estreñimiento funcional con-
siste en tratar la impactación fecal cuando está presente, jun-
to a educación familiar (desmitificación, cambios dietéticos, 
entrenamiento en el uso del retrete), inicio de medicación 
laxante y seguimiento estrecho de la evolución(2,3).

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 más eficaces que el placebo en 
niños con estreñimiento(4,5), hasta el punto de que la recien-
te guía de práctica clínica para el estreñimiento funcional 
de ESPGHAN y NASPGHAN recomienda únicamente una 
ingesta normal de fibra, pero no el uso rutinario de suple-
mentos de fibra(3).

Dentro de la fibra dietética destaca la inulina, una fami-
lia de polisacáridos compuestos por cadenas de fructosa 
que resisten la acción de las enzimas digestivas humanas. 
Además de aumentar el contenido en agua de las heces, 
actúan como prebióticos e inducen cambios en el epitelio 
del colon(6). Otra fibra dietética de interés la constituyen las 
maltodextrinas resistentes a la digestión, capaces de aumen-

tar el número de defecaciones y disminuir la consistencia 
de las heces(7).

La suplementación con fibra de preparados lácteos puede 
facilitar su aceptabilidad en niños. Naturfibra® es un lácteo 
suplementado con inulina y maltodextrina resistente a la 
digestión (Fibersol 2®) que ha mostrado mejoría de los sín-
tomas de estreñimiento crónico en adultos(8).

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

PACIENTES y MéTODOS

Tipo de estudio
Ensayo clínico, aleatorizado, doble ciego, controlado con 

placebo. Se incluyeron niños de ambos sexos entre los 4 y 
12 años de edad que consultaban en su centro de Atención 
Primaria o eran derivados a la consulta de Gastroenterología 
Pediátrica de su hospital de referencia por estreñimiento, y 
que cumplan los criterios diagnósticos Roma III para estre-
ñimiento funcional (Tabla I)(9).

Se definieron como criterios de exclusión: retraso psi-
comotor o ponderoestatural, cirugía abdominal o perineal 
previa, presencia de fístulas o fisuras anales, diagnóstico 
previo de alergia a proteínas de leche de vaca, celiaquía u 
otras enfermedades digestivas orgánicas crónicas o haber 
recibido medicación contra el estreñimiento o antitusivos 
en el mes previo a la inclusión en el estudio.

El protocolo del estudio recibió la aprobación del Comité 
de ética de la Investigación del Principado de Asturias y se 
obtuvo el consentimiento informado escrito de los progeni-
tores o tutores de los participantes. 

tabla i. criterioS DiagnóSticoS roma iii Para el DiagnóStico 
De eStreñimiento Funcional(9).

Debe incluir 2 o más de los siguientes en un niño con edad 
madurativa de al menos 4 años, con criterios insuficientes para 
el diagnóstico de síndrome de intestino irritable:

•	 Dos deposiciones o menos por semana.
•	 Al menos 1 episodio de incontinencia fecal por semana.
•	 Historia de posturas retentivas o exceso de retención fecal 

voluntaria.
•	 Historia de deposiciones dolorosas o con esfuerzo.
•	 Presencia de gran masa fecal en el recto.
•	 Historia de heces de gran tamaño que obstruyen el retrete.

Los criterios deben ser cumplidos al menos 1 vez a la semana 
durante al menos 2 meses antes del diagnóstico.
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Intervención
Tras su inclusión en el estudio, se realizó a cada paciente 

una anamnesis completa incluyendo antecedentes familiares 
de estreñimiento y momento de la primera deposición meco-
nial. Respecto al hábito defecatorio, se registró el número 
de deposiciones semanales, la consistencia de las heces de 
acuerdo con la escala de Bristol(10) y la presencia de conductas 
de retención, dolor con la defecación o incontinencia fecal. 
La exploración física incluyó peso, talla, índice de masa 
corporal (IMC), palpación abdominal, inspección perianal 
y tacto rectal. 

Cada paciente fue asignado a azar a uno de los dos gru-
pos de estudio. El grupo de intervención recibiría durante 
4 semanas una ración 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 recibiría 
una ración similar de leche semidesnatada sin suplementar. 
Los envases de ambos grupos, suministrados por la empresa 
fabricante, eran idénticos en color, forma y tamaño, distin-
guibles únicamente por un código desconocido para los par-
ticipantes e investigadores hasta la conclusión del estudio.

Ambos grupos recibieron consejo sobre hábitos dieté-
ticos y uso del retrete, incluyendo una hoja informativa 
estandarizada en papel. Se permitía la ingesta de hasta 500 
ml de lácteos al día. La familia de los pacientes registró en 
un cuaderno el número y características de las deposicio-
nes durante las 4 semanas de intervención. Al finalizar este 
periodo, se realizó una nueva entrevista clínica sobre los 
hábitos defecatorios de los participantes.

Se evaluó la salud autopercibida por los participantes 
con al menos 6 años de edad al comienzo y al final del estu-
dio mediante la versión española del Child Health and Illness 
Profile-Child Edition (CHIP-CE) y, a través de sus padres, 
mediante la versión abreviada de 44 ítems del CHIP-CE 
Parent Report Form (CHIP-CE/PRF)(11,12).

Se consideró como variable de resultado principal para 
evaluar la eficacia del tratamiento la realización de al menos 
3 deposiciones por semana. Como variables secundarias se 
valoraron el número de deposiciones semanales, la salud 
percibida, la morfología fecal y la presencia de conductas 
de retención, dolor con la defecación o incontinencia fecal.

Análisis estadístico
Se calculó el tamaño muestral requerido en función de 

la variable de resultado principal, asumiendo un porcentaje 
de éxito del 70% en el grupo de intervención y un 30% en 
el grupo control. Considerando una potencia del 80% y un 
error alfa del 5%, cada grupo debería estar formado por 21 
pacientes.

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 distribución normal se comprobó con la prueba de 
Shapiro-Wilk. Se utilizó la prueba t de Student para muestras 
relacionadas o independientes. Para comparar proporciones 
entre muestras independientes se empleó la prueba Chi-
cuadrado. Para comparar proporciones antes y después de 
la intervención dentro de cada grupo, se utilizó la prueba 
de McNemar. Se consideró estadísticamente significativo 
un valor de p menor de 0,05. Las variables discretas se 
expresaron como porcentaje y las variables continuas como 
media ± desviación estándar.

RESULTADOS

Durante un año natural, se incluyeron en el estudio un 
total de 19 niños (10 varones y 9 mujeres), de los cuales 7 
procedían de consultas externas de Gastroenterología pediá-
trica y 12 de Atención Primaria. Recibieron tratamiento con 
suplemento de fibra 9 pacientes y placebo los 10 restantes. 
Las características clínicas de ambos grupos se recogen en 
la Tabla II. Los grupos no diferían en edad, distribución de 
sexo, IMC, salud autopercibida, antecedentes familiares ni 

tabla ii. caracteríSticaS De amboS gruPoS al comienZo Del 
eStuDio.

Característica Fibra Placebo p

n 9 10

Mujeres, % 55,6 40.0 0,656

Edad, años 7,2 (2,5) 8,8 (1,9) 0,146

z-IMC 0,40 (1,07) 0,73 (1,08) 0,523

Antecedentes familiares de 
estreñimiento, %

55,6 70,0 0,650

Meconiorrexis >24 horas, % 11,1 10,0 1,000

Deposiciones/semana 3,6 (1,9) 3,3 (1,3) 0,692

Consistencia deposiciones 2,7 (0,9) 2,3 (1,5) 0,528

≥3 deposiciones/semana, % 66,7 80,0 0,628

Conductas de retención, % 44,4 70,0 0,370

Dolor con defecación, % 77,8 80,0 1,000

Incontinencia fecal, % 44,4 20,0 0,228

Satisfacción padres 4,3 (0,4) 4,4 (0,3) 0,506

Bienester padres 4,0 (0,7) 4,3 (0,5) 0,339

Satisfacción niños 4,0 (0,7) 4,4 (0,2) 0,131

Bienestar niños 4,3 (0,4) 4,4 (0,3) 0,545
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síntomas de estreñimiento. Todos los participantes comple-
taron el estudio. 

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

En ambos grupos se observó una tendencia al aumento 
en el número de deposiciones semanales (Fig. 1), aunque solo 
en el grupo placebo la diferencia fue estadísticamente signi-
ficativa. En el grupo de tratamiento se aumentó de 3,6 ± 1,9 
a 5,8 ± 2,0 deposiciones/semana (p = 0,059), mientras que 
en el grupo placebo el aumento fue de 3,3 ± 1,3 a 5,8 ± 1,3 
deposiciones/semana (p = 0,001). También se observó una 
mejoría estadísticamente significativa en ambos grupos en 
el dolor con la defecación, cuya presencia disminuyó 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).

DISCUSIÓN

Este estudio encontró una eficacia a las 4 semanas similar 
al placebo en el uso de un preparado lácteo suplementado 
con fibra para el tratamiento del estreñimiento funcional en 
niños. Ambos grupos experimentaron una disminución de 
la presencia de dolor con la defecación y un aumento del 

número de defecaciones a la semana, aunque en este último 
caso la diferencia solo fue estadísticamente significativa con 
placebo.

La mejoría experimentada podría deberse al resto de 
medidas generales recomendadas en ambos grupos en la 
consulta inicial, que incluían consejo sobre hábitos dietéticos 
y uso del retrete.

Actualmente no hay pruebas suficientes sobre la efica-
cia de suplementos de fibra para el tratamiento del estreñi-
miento en niños(5). Únicamente un estudio ha encontrado 
superioridad de la fibra (glucomanano) frente a placebo(13), 
aunque con limitaciones importantes, como una definición 
de estreñimiento imprecisa y una alta tasa de pérdidas en 
el seguimiento(4). Otros tres trabajos publicados que compa-
raron suplementos de cáscara de cacao(14),  glucomanano(15) 

y una mezcla de fibras(16) frente a placebo no encontraron 
diferencias en los resultados principales. Se han publicado 
también dos estudios que compararon suplementos de goma 
guar parcialmente hidrolizada(17) y una mezcla de fibras(18) 
frente a lactulosa, sin encontrar diferencias de eficacia entre 
fibra y laxante.

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

tabla iii. caracteríSticaS De amboS gruPoS al FinaliZar el 
tratamiento.

Característica Fibra Placebo p

Deposiciones/semana 5,8 (2,0) 5,8 (1,3) 0,978

≥ 3 deposiciones/semana, % 88,9 100,0 0,474

Consistencia deposiciones 2,9 (0,8) 3,2 (1,9) 0,639

Conductas de retención, % 11,1 30,0 0,582

Dolor con defecación, % 11,1 20,0 1,0

Incontinencia fecal, % 11,1 10,0 1

Satisfacción padres 4,4 (0,3) 4,5 (0,4) 0,625

Bienester padres 4,4 (0,3) 4,4 (0,3) 0,985

Satisfacción niños 4,4 (0,5) 4,5 (0,4) 0,885

Bienestar niños 4,3 (0,3) 4,5 (0,4) 0,593
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Figura 1. Evolución del número de deposiciones semanales en 
ambos grupos antes y después del tratamiento.
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resistente a la digestión es un polisacárido producido a partir 
del almidón de maíz que no se absorbe en el intestino delga-
do y es parcialmente fermentable en el colon. Ha demostrado 
en población adulta mejorar el tiempo de tránsito colónico 
y el volumen de las deposiciones(19, 20), pero su eficacia no 
está bien establecida en niños. La inulina es un fructano no 
digerible que es fermentado en el colon, con efectos sobre la 
microbiota y el tránsito intestinal. Ha mostrado ser capaz de 
mejorar el tránsito intestinal en ancianos con estreñimien-
to(21,22), aunque otros estudios no han encontrado efecto en 
adultos sanos(23). No se conocen estudios que evalúen la 
eficacia de la inulina de forma independiente en niños con 
estreñimiento.

Nuestro estudio no consiguió reunir el número de parti-
cipantes estimado durante el diseño del estudio, principal-
mente por la frecuencia con la que los niños con estreñimien-
to recibían previamente laxantes (criterio de exclusión) y se 
planteaba la necesidad de un tratamiento de desimpactación 
fecal, circunstancia no recogida en el diseño del estudio. 
El tamaño muestral final se corresponde con una potencia 
estadística del 50%, con un elevado riesgo de no detectar 
diferencias existentes entre los grupos. Otra limitación es 
la corta duración de la intervención (4 semanas), que no 
permite valorar la eficacia a medio plazo o el riesgo de recaí-
das. Por otro lado, no se conocía la ingesta de fibra de los 
participantes antes de la intervención, y es posible que la 
suplementación con fibra solo suponga un beneficio clínico 
en aquellos niños que tengan una ingesta previa deficitaria. 
Además, el margen de mejora para la variable de resulta-
do principal era pequeño, dado que un 66,7% del grupo 
de intervención y un 80% del grupo control realizaban de 
inicio al menos 3 deposiciones a la semana, basándose el 
diagnóstico de estreñimiento en otros síntomas recogidos 
en los criterios de Roma.

Como conclusión, no se ha podido confirmar la eficacia 
de un preparado lácteo suplementado con inulina y mal-
todextrina resistente a la digestión para el tratamiento del 
estreñimiento funcional infantil. Son necesarios estudios 
bien diseñados y de mayor tamaño muestral para determi-
nar el papel de los suplementos de fibra en los niños con 
estreñimiento.

AGRADECIMIENTOS

A todos los pediatras que participaron en el estudio que, 
además de los firmantes del artículo son: Leonor Merino 
Ramos, Ana Pérez López, Pilar Peláez García y Rosa Ise-
la Fernández Fernández. A Marta Hernández Cabría, del 

Departamento de Calidad y Nutrición del grupo CAPSA 
Food, por la ayuda prestada para el desarrollo del estudio.

FINANCIACIÓN 

Corporación Alimentaria Peñasanta S.A. (CAPSA) sumi-
nistró las muestras lácteas para los participantes del estudio, 
y sufragó los gastos del material necesario para su desarrollo. 
Los autores no recibieron ninguna remuneración por su par-
ticipación en el estudio.

BIBLIOGRAFíA

1. Van den Berg MM, Benninga MA, Di Lorenzo C. Epidemiology 
of childhood constipation: a systematic review. Am J Gastroen-
terol. 2006; 101: 2401-9.

2. Constipation Guideline Committee of the North American 
Society for Pediatric Gastroenterology H, Nutrition. Evalua-
tion and treatment of constipation in infants and children: 
recommendations of the North American Society for Pediatric 
Gastroenterology, Hepatology and Nutrition. J Pediatr Gas-
troenterol Nutr. 2006; 43: e1-13.

3. Tabbers MM, DiLorenzo C, Berger My, Faure C, Langendam 
MW, Nurko S, et al. Evaluation and treatment of functional 
constipation in infants and children: evidence-based recom-
mendations from ESPGHAN and NASPGHAN. J Pediatr Gas-
troenterol Nutr .2014; 58: 265-81.

4. Tabbers MM, Boluyt N, Berger My, Benninga MA. Nonphar-
macologic treatments for childhood constipation: systematic 
review. Pediatrics. 2011; 128: 753-61.

5. Tabbers MM, Benninga MA. Constipation in children: fibre 
and probiotics. BMJ Clin Evid. 2015; 303: 1-9.

6. Roberfroid MB. Introducing inulin-type fructans. Br J Nutr. 
2005; 93: S13-25.

7. Satouchi M, Wakabayashi S, Ohkuma K, Fujiwara K, Matsuoka 
A. Effects of indigestible dextrine on bowel movements. Jpn J 
Nutr Diet. 1993; 51: 31-7.

8. López Román J, Martínez Gonzálvez AB, Luque A, Pons Miña-
no JA, Vargas Acosta A, Iglesias JR, et al. Efecto de la ingesta de 
un preparado lácteo con fibra dietética sobre el estreñimiento 
crónico primario idiopático. Nutr Hosp. 2008; 23: 12-9.

9. Rasquin A, Di Lorenzo C, Forbes D, Guiraldes E, Hyams JS, 
Staiano A, et al. Childhood functional gastrointestinal disor-
ders: child/adolescent. Gastroenterology. 2006; 130: 1527-37.

10. Parés D, Comas M, Dorcaratto D, Araujo MI, Vial M, Bohle 
B, et al. Adaptación y validación de las escalas de Bristol a la 
lengua española por profesionales sanitarios y pacientes. Rev 
Esp Enfermedades Dig. 2009; 101: 312-6.

11. Rajmil L, Serra-Sutton V, Estrada MD, Fernández de Sanma-
med MJ, Guillamón I, Riley A, et al. Adaptación de la versión 



Utilidad de un preparado lácteo con fibra en el estreñimiento funcional infantil

280 vol. 57 Nº 242, 2017

española del Perfil de Salud Infantil (Child Health and Illness 
Profile-Child Edition, CHIP-CE). An Pediatr (Barc). 2004; 60: 
522-9.

12. Estrada MD, Rajmil L, Serra-Sutton V, Tebé C, Alonso J, Herd-
man M, et al. Reliability and validity of the Spanish version 
of the Child Health and Illness Profile (CHIP) Child-Edition, 
Parent Report Form (CHIP-CE/PRF). Health Qual Life Outco-
mes. 2010; 8: 78.

13. Loening-Baucke V, Miele E, Staiano A. Fiber (glucomannan) is 
beneficial in the treatment of childhood constipation. Pediatrics. 
2004; 113: e259-64.

14. Castillejo G, Bulló M, Anguera A, Escribano J, Salas-Salvadó 
J. A controlled, randomized, double-blind trial to evaluate the 
effect of a supplement of cocoa husk that is rich in dietary fiber 
on colonic transit in constipated pediatric patients. Pediatrics. 
2006; 118: e641-8.

15. Chmielewska A, Horvath A, Dziechciarz P, Szajewska H. 
Glucomannan is not effective for the treatment of functional 
constipation in children: A double-blind, placebo-controlled, 
randomized trial. Clin Nutr. 2011; 30: 462-8.

16. Weber TK, Toporovski MS, Tahan S, Neufeld CB, de Morais 
MB. Dietary fiber mixture in pediatric patients with controlled 
chronic constipation. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2014; 58: 
297–302.

17. Üstündag G, Kuloglu Z, Kirbas N, Kansu A. Can partially 
hydrolyzed guar gum be an alternative to lactulose in treatment 

of childhood constipation? Turk J Gastroenterol Off J Turk Soc 
Gastroenterol. 2010; 21: 360-4.

18. Kokke FTM, Scholtens PAMJ, Alles MS, Decates TS, Fiselier 
TJW, Tolboom JJM, et al. A dietary fiber mixture versus lactu-
lose in the treatment of childhood constipation: a double-blind 
randomized controlled trial. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2008; 
47: 592-7.

19. Baer DJ, Stote KS, Henderson T, Paul DR, Okuma K, Tagami 
H, et al. The Metabolizable energy of dietary resistant malto-
dextrin is variable and alters fecal microbiota composition in 
adult men. J Nutr. 2014; 144: 1023-9.

20. Ruiz MSA, Espinosa MDB, Fernández CJC, Rubia AJL, Ayllón 
FS, García MA, et al. Digestion-resistant maltodextrin effects on 
colonic transit time and stool weight: a randomized controlled 
clinical study. Eur J Nutr. 2016; 55: 2389-97.

21. Kleessen B, Sykura B, Zunft H, Blaut M. Effects of inulin and 
lactose on fecal microflora, microbial activity, and bowel habit 
in elderly constipated persons. Am J Clin Nutr. 1997; 65: 1397-
1402.

22. Marteau P, Jacobs H, Cazaubiel M, Signoret C, Prevel J-M, Hou-
sez B. Effects of chicory inulin in constipated elderly people: 
a double-blind controlled trial. Int J Food Sci Nutr. 2011; 62: 
164-70.

23. Slavin J, Feirtag J. Chicory inulin does not increase stool weight 
or speed up intestinal transit time in healthy male subjects. 
Food Funct. 2011; 2: 72-7.



281boletín de la sociedad de pediatría de asturias, cantabria, castilla y león

BOL PEDIATR 2017; 57: 281-286

RESUMEN

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

Material y métodos. Estudio de cohortes retrospectivo 
de recién nacidos de madres colonizadas por EGB, con edad 
de gestación igual o superior a 36 semanas, nacidos en el 
segundo semestre de 2010 y 2012, antes y después de la 
implantación del nuevo protocolo. Se compara la frecuen-
cia de realización 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-
zación materna, control obstétrico, sexo, edad gestacional, 
tiempo prolongado de bolsa rota, presencia de corioamnio-
nitis e indicación y administración de profilaxis antibiótica 
materna. No hubo ningún caso de sepsis precoz por EGB 
en ninguno de los dos periodos. El nuevo protocolo evitó la 
solicitud de estudios complementarios en un 88 % (Pfe= 0,88. 
IC: 0,39-0,96) y el número de ingresos un 48% (Pfe= 0,481. 
IC: -0,648-0,864).

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

Palabras clave: Sepsis precoz; Estreptococo grupo B; 
Infección 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.

INTRODUCCIÓN

El estreptococo beta hemolítico del grupo B (EGB) es un 
colonizador del tracto gastrointestinal y la vagina, presente 
en el 12- 20% de las mujeres gestantes sanas(1). La coloniza-
ción del recién nacido puede ocurrir intraútero, tras la rup-
tura de la bolsa de líquido amniótico o en el canal del parto. 
En ausencia de medidas de prevención, entre el 1 y el 2% 
de los recién nacidos colonizados desarrollan una infección 
precoz. La publicación, instauración y universalización de 
programas de prevención iniciadas hace casi dos décadas ha 
conseguido un gran descenso de la incidencia de infección 
neonatal precoz por EGB. En Estados Unidos la incidencia 
disminuyó desde 2-3 casos por 1.000 recién nacidos en 1990 
hasta 0,34-0,37 casos por 1.000 en 2005(2); varios estudios 
realizados en España han observado un descenso similar(3-5). 

Las estrategias de prevención se basan en tres ejes de 
actuación: detección de colonización en embarazadas, profi-
laxis antibiótica intraparto de madres colonizadas y preven-
ción secundaria mediante detección y profilaxis antibiótica 
de los recién nacidos de riesgo. Exigen una colaboración 
estrecha de los servicios de microbiología y las unidades de 
obstetricia y pediatría. Desde la publicación en 1996 de las 
primeras recomendaciones(6) se han mantenido constantes 
los tres ejes de actuación, aportando modificaciones en rela-
ción a los métodos de recogida de muestra, la población sus-
ceptible de profilaxis intraparto y la identificación y manejo 
de los recién nacidos de riesgo. Las recomendaciones de la 
última actualización llevada a cabo por parte de los Centers 
for Disease Control and Prevention (CDC) en 2010(7) se recogen 
en el documento de consenso español actualizado en 2013(8).

Con las guías previas se realizaba evaluación analítica (rea-
lización de hemograma, proteína C-reactiva (PCR) y hemocul-

tivo en las primeras 12 y 24 horas de vida) a todo recién nacido 
de madre colonizada que había recibido profilaxis correcta y 
presentaba factores de riesgo o cuando esta había sido incom-
pleta o incorrecta, independientemente de que el recién nacido 
presentase o no factores de riesgo. Con las nuevas guías, los 
motivos para indicar la evaluación de los recién nacidos de 
madres colonizadas por EGB se reducen(8). En la práctica que-
dan limitados a los hijos de madres colonizadas en las que, 
estando indicada la profilaxis antibiótica intraparto, esta no 
se ha realizado o ha sido inadecuada y que además presenten 
factores de riesgo: gestación inferior a 37 semanas o tiempo de 
rotura de membranas igual o superior a 18 horas(7,8).

Está restricción en las indicaciones, basada en la evi-
dencia, debe suponer una disminución en el número de 
evaluaciones y de ingresos neonatales y, en consecuencia, 
de gasto sanitario, evitando además la separación 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 aplicación de las nuevas recomenda-
ciones para la prevención de la transmisión vertical del EGB 
sobre la realización de pruebas complementarias y sobre el 
número de ingresos y estancias hospitalarias. 

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

MATERIAL y MéTODOS 

El estudio se ha realizado en la Unidad de Neonatología 
de un hospital público de nivel II que da cobertura a una 
población de 301.255 habitantes (datos de 2014). La Unidad 
dispone de 16 cunas, de las que cuatro son de cuidados 
intensivos. Es el único hospital público con atención al parto 
del área, pero aproximadamente en la tercera parte de las 
gestaciones el control obstétrico se realiza en otro hospital. 
En ambos centros, la detección de colonización en embara-
zadas se realiza en la semana 36 de gestación. 

El protocolo de atención a los recién nacidos de madres 
colonizadas por EGB antes y después de la modificación del 
mismo se recoge en la tabla I.

La vigilancia clínica del recién nacido se realiza en la plan-
ta de maternidad, siendo criterios de ingreso en la unidad 
neonatal, la presencia de síntomas, incremento de reactantes 
de fase aguda o cifra de leucocitos sugerente de infección.
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Las cohortes retrospectivas se obtuvieron a partir del 
registro informatizado del Servicio de Microbiología de 
nuestro Hospital, identificando todos los casos de coloni-
zación materna por EGB. Se analizaron dos periodos equidis-
tantes de octubre de 2011, fecha en que comenzó 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 calculó el tamaño muestral a partir de las tasas de 
colonización materna de nuestro Hospital, con un nivel de 
confianza del 95% y una potencia del 5%.

Se analizaron las siguientes variables:
–	 En la madre: semanas de gestación, presencia de corioam-

nionitis, tiempo de bolsa rota mayor de 18 horas, tempe-
ratura intraparto mayor de 38ºC, indicación de profilaxis 
con antibióticos, administración de profilaxis correcta, 
tiempo de inicio del tratamiento antibiótico en relación 
con la hora del parto. La variable profilaxis adecuada 
exigía el cumplimiento simultáneo de dos premisas: anti-
biótico correcto e inicio de su administración al menos 4 
horas antes del parto.

–	 En el recién nacido: sexo, presencia de síntomas, evalua-
ción de laboratorio (hemograma, PCR y hemocultivo), 
ingreso hospitalario, estancia media, número de estan-
cias hospitalarias y diagnóstico final (presencia o no de 
infección por EGB).
Para el análisis estadístico se utilizó el programa estadís-

tico SPSS 12.0, Se hizo un análisis descriptivo para la edad y 
el sexo; las comparaciones entre grupos se hicieron con la t 
de Student, así como análisis bivariable mediante el test de 
chi-cuadrado, con una significación estadística para p< 0,05. 
La fracción de prevención en expuestos (FPE) fue utilizada 
para valorar el impacto de las nuevas recomendaciones. 

Se ha seguido la normativa de confidencialidad y acceso 

a las historias clínicas con fines de investigación del centro 
hospitalario. Al tratarse de una cohorte retrospectiva sin 
intervención carece de consentimiento informado especí-
fico para el estudio.

RESULTADOS

Un total de 152 madres en 2010 y 130 en 2012 presentaban 
colonización por EGB; el número de partos fue de 1.138 y 
1.012, respectivamente, en cada periodo (Fig. 1).

tabla i. comParación De ProtocoloS ante el recién naciDo HiJo De maDre coloniZaDa Para la Prevención De SePSiS Por 
eStrePtococo beta Hemolítico Del gruPo b (egb).

Actitud ante el recién nacido asintomático

Profilaxis materna Protocolo previo Protocolo actual

Adecuada > 35 sem: Observación 48 h Observación 48 h

< 35 sem: Evaluación analítica

Incompleta o incorrecta o no realizada Observación 48 h
+

Evaluación analítica

Observación 48 h
+

Analítica si factores de riesgo:
– Tiempo de bolsa rota > 18
–  Gestación < 37 semanas

Segundo semestre 2010
Nº de partos 1.138

Segundo semestre 2012
Nº de partos 1.012

Madre colonizada 
por EGB: 152

Madre colonizada 
por EGB: 130

RN mayores de 36 semanas 
con colonización materna por EGB

Evaluaciones analíticas 
realizadas: 42

Evaluaciones analíticas 
realizadas: 4

Ingresos:
9

Ingresos:
4

Sepsis precoz por EGB
0

Sepsis precoz por EGB
0

Figura 1. Flujograma del estudio.
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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-
zación materna fue de 13,8% (IC 9,8%-22,5%) y 12,3% (IC 
6,7%-18%) para cada uno de los grupos.

La indicación, administración, tipo y duración de la pro-
filaxis con antibióticos a la madre se describen en la tabla III.

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

El número de evaluaciones por riesgo de sepsis precoz 
por EGB disminuyó 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 fracción de prevención asociada a la implantación 
del nuevo protocolo fue de 0,88 (IC95%: 0,69-0,96). 

Con respecto al número de ingresos, la fracción de preven-
ción fue de 0,48 (IC95%: -0,65-0,86). Esta disminución, aunque 
clínicamente relevante, no alcanzó significación estadística. 
El número 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 días en 2010 frente 
a 19 días en 2012) que supone una fracción de prevención de 
0,57 (IC: 0,32-0,73) sin observarse cambios significativos (p: 
0,26) en la duración media de los ingresos por sospecha de 
sepsis precoz por EGB (5,83 días en 2010 y 4,83 días en 2012).

DISCUSIÓN 

El primer protocolo aplicado en España 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 
años 1994-2001, se observó una disminución en la incidencia 
de sepsis perinatal por EGB(9).

En nuestro estudio se ha encontrado que la aplicación 
del nuevo protocolo ha evitado la realización de un 88% 
de evaluaciones analíticas a los recién nacidos de madres 
portadoras de EGB. Existen otros estudios en la bibliografía 
reflejando la disminución de exámenes complementarios 
inherentes al nuevo protocolo. Aunque la cohorte de la que 
parten es la de todos los niños nacidos en el hospital y no 
solo aquellos cuyas madres están colonizadas, si tenemos 
en cuenta los datos específicos que presentan, el nuevo pro-
tocolo evita un 87% de exámenes complementarios en los 
casos de profilaxis materna incompleta, valor muy cercano 
al nuestro(10).

La disminución del 48% en el número 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 disminución de ingresos como secundaria 
al menor número de exámenes complementarios realizados, 
con ello disminuye la posibilidad de encontrar alteraciones 

tabla ii. caracteríSticaS clínicaS De ambaS mueStraS

Variables clínicas 2010 2012 p

Edad de gestación (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% (IC95%: 0,11%-6,05%) 0,029

Bolsa rota > 18 h 8,5% (IC95%: 4,11%-13%) 7,7% (IC95%: 3,11%-12,27%) 0,792

RN con factor de riesgo 8,5% (IC95%: 4,11%-13%) 10,7% (IC95%: 5,4%-16,1%) 0,890

tabla iii. ProFilaxiS antibiótica materna.

Profilaxis materna 2010 2012 p

Indicación de antibiótico 143 (94,1%, IC95%: 90,3%-97,8%) 118 (90,8%, IC95%: 85,8-95,7%) 0,291

Antibiótico administrado 132 (92,3%, IC95%:87,9%-96,7%) 111 (94%, IC95: 89,8%-98,3%)) 0,724

Tipo de antibiótico 131 Ampicilina
1 Clindamicina

107 Ampicilina
4 Clindamicina 0,120

Iniciada al menos 4 horas previas al parto  
(al menos, dos dosis de antibiótico)

84 (58,7%, IC95%: 50,7%-66,8%) 83 (70,3%, IC95: 62,1%-78,6%) 0,062

Profilaxis adecuada 84 (58,7%, IC95%: 50,7%-66,8%) 80(67,8%, IC95%: 59,4%-76,2%) 0,297
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analíticas, especialmente aumento de reactantes de fase agu-
da, y sospecha analítica de sepsis, lo cual conlleva ingreso y 
antibioterapia empírica de niños asintomáticos hasta cono-
cer la normalidad de los controles posteriores de PCR y la 
negatividad de sus hemocultivos. 

La reducción de la realización de pruebas complementa-
rias y el número de ingresos supone un importante ahorro 
para el sistema sanitario. Si bien entre nuestros objetivos 
no está cuantificar el gasto pudiendo ser algo que evaluar 
en otros estudios. A este respecto, un estudio publicado 
recientemente con datos de nuestra comunidad autónoma 
ha calculado el coste de las pruebas médicas habitualmente 
realizadas en los Servicios de Pediatría(11). 

La adecuación de la profilaxis materna fue superior en 
2012, aunque sin significación estadística 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 explicación que encontramos pudiera 
ser que el nuevo protocolo clarifica el concepto de profilaxis 
completa, que se define a partir del tiempo de administra-
ción (superior a 4 horas antes del parto) y no con el número 
de dosis administradas (mayor o igual a dos) con el que era 
definida en el previo. En nuestro estudio se definió la variable 
“tratamiento antibiótico adecuado” como la conjunción del 
tiempo y el número de dosis, que se aplicó en ambos periodos 
para posibilitar las comparaciones. El 9,1% de incremento 
de la adecuación de profilaxis en el segundo periodo podría 
haber influido en la disminución de exámenes complemen-
tarios realizados, ya que en el nuevo protocolo si la profilaxis 
es completa y correcta no se precisa realizar exámenes com-
plementarios. Sin embargo, carece de la magnitud suficiente 
para justificar el 88% de prevención que se logra. 

Los protocolos deben de ser el producto del análisis pro-
fundo de la evidencia médica e intentan ser un marco de 
referencia para la evaluación y el tratamiento de la enferme-
dad objeto de estudio. Es evidente que el uso de protocolos, 
disminuye la variabilidad en la práctica clínica y, como en el 
caso del EGB, ha conseguido disminuir a valores mínimos 
la incidencia y la morbimortalidad asociada a la sepsis. Los 
protocolos sin embargo no pueden ser estáticos puesto que 
generan nuevas evidencias. Las sucesivas actualizaciones 
de los protocolos de prevención de la sepsis por EGB son 
un paradigma de cómo el análisis de resultados es un cam-
po particularmente importante para orientar la asistencia 
hacia el consumo óptimo de recursos. La evaluación cientí-
fica mantenida de los protocolos de prevención de la sepsis 
neonatal precoz por EGB en sus aspectos clínicos, sociales 
y económicos para su posterior adaptación, ha posibilitado 
una disminución considerable del consumo de recursos tan-
to económicos como familiares y emocionales, evitando la 

separación madre-hijo favoreciendo así el vínculo afectivo 
y sus beneficios sobre la salud física, emocional y mental 
tanto de la madre como del recién nacido, sin disminuir su 
eficacia preventiva(12).

CONCLUSIONES

La aplicación del nuevo protocolo para la prevención 
de la transmisión vertical del EGB ha disminuido la nece-
sidad de realizar analíticas a los recién nacidos de madre 
colonizada por EGB así como el número de ingresos y las 
estancias hospitalarias.
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RESUMEN

Los reumatismos constituyen un grupo de enfermedades 
crónicas degenerativas frecuentes en la infancia que afectan 
a la calidad de vida y pueden ocasionar secuelas, además de 
generar un gasto importante para las familias, un coste ele-
vado para el sistema sanitario y repercutir en la escolaridad 
e integración del niño. Los cursos evolutivos, pronósticos 
y tratamientos de las diferentes condiciones de naturaleza 
reumatológica 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 revisión de las historias 
clínicas de los casos ingresados en el Área de Gestión Clínica 
de Pediatría (AGC) del Hospital Universitario Central de 
Asturias (HUCA) entre los años 2002 y 2017. Recogimos las 
variables individuales de edad, motivos de consulta, afecta-
ción articular y extraarticular, resultado de las pruebas diag-
nósticas, tratamientos recibidos y complicaciones. 

En total se incluyeron en el estudio 52 casos, siendo 
ampliamente predominante la artritis idiopática juvenil 
(AIJ), con la forma oligoarticular como la más diagnosti-
cada (46,2% del total de la serie). Existió un predominio 
del género femenino (relación mujeres/hombres 1,5/1). La 
inflamación local fue el principal motivo de consulta (59,6%), 
seguida del dolor (50%), siendo la rodilla la articulación más 
frecuentemente afectada (63,4%). Entre las manifestaciones 
extraarticulares predominó la fiebre (15,4%); uveítis 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 fármacos biológicos y 
19 (36,5%) infiltraciones articulares.

Palabras clave: Pediatría; Infancia; Enfermedades reu-
máticas; 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.

INTRODUCCIÓN

Los reumatismos infantiles son un grupo heterogéneo de 
enfermedades con diferentes manifestaciones clínicas y con 
pronósticos variables. Actualmente su atención tiene lugar 
fundamentalmente en el ámbito hospitalario, en unidades 
específicas dentro de los servicios de reumatología de adultos 
y de pediatría. Existen numerosas razones por las que los 
niños con enfermedades reumáticas necesitan una atención 
especializada protocolizada(1-3): su naturaleza y expresión 
clínica 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 niños. Al aproximarse a 
su conocimiento, no puede ocultarse la dificultad de extraer 
conclusiones de incidencia y prevalencia en la edad pediátri-
ca como consecuencia de la falta de unanimidad en la defi-
nición y terminología de los criterios diagnósticos. A pesar 
de esta limitación, una mejor comprensión de la patogenia 
del proceso inflamatorio en la última década ha permitido 
consensuar nuevos criterios de clasificación, se han creado 
instrumentos de medida de actividad de enfermedad y/o 
remisión y escalas de afectación orgánica, y se ha favorecido 
la aparición de nuevas herramientas para el diagnóstico, así 
como de estrategias terapéuticas que favorezcan la remisión 
de la enfermedad y eviten secuelas a corto y largo plazo. 
Además, según el ámbito donde se realice el abordaje de 
estas enfermedades, se encuentran importantes diferencias 
en cuanto a la afección más prevalente. Debe recordarse que, 
en términos de utilización de servicios de salud, el 6,1% de las 
visitas al pediatra de Atención Primaria están relacionadas 
con afectación osteomuscular(4). Tampoco podemos ignorar 

que solo el 18% de los niños con artritis idiopática juvenil 
(AIJ) recibe asistencia especializada, y el tipo de especialista 
a los que se les deriva varía según los estudios publicados(5-7). 

Por todo ello, la recogida sistemática y ordenada de datos 
sobre el motivo de consulta y la historia personal o familiar, 
junto con la exploración física general, con especial atención 
al sistema músculo-esquelético, y un conocimiento de los 
medios complementarios disponibles y de mayor eficiencia 
diagnóstica, requieren preparación, habilidades específicas y 
disponer de tiempo suficiente para completar una asistencia 
adecuada(4,8,9).

Dentro de este contexto, con el presente estudio quere-
mos caracterizar epidemiológicamente la población diag-
nosticada de enfermedad reumatológica en nuestro medio, 
estimando el número de niños que presentan este tipo de 
patología y la frecuencia de los diferentes grupos diagnós-
ticos, describir las variables clínicas implicadas, sus carac-
terísticas analíticas, factores pronósticos y la respuesta a los 
tratamientos. Facilitar, en último término, la planificación y 
coordinación asistencial entre niveles frente a este tipo de 
alteraciones cuando se presentan en la infancia. Todo ello 
desde la identificación precoz y su seguimiento clínico y 
terapéutico óptimo. 

MATERIAL y MéTODOS

Se realizó un estudio observacional, descriptivo y retros-
pectivo mediante revisión de las historias clínicas de todos 
los pacientes que habían consultado entre los años 2002 y 
2017 por sospecha de enfermedad reumatológica en el AGC 
del HUCA, centro sanitario que sirve de referencia para la 
Atención de Tercer Nivel en edad pediátrica en nuestra 
Comunidad.

Se consideraron criterios de inclusión la edad al diagnósti-
co dentro de los límites definidos por el estudio (inferior a 14 
años), la confirmación de enfermedad reumatológica según los 
criterios aceptados internacionalmente y los casos con patolo-
gía músculo-esquelética en los que el motivo de ingreso sugería 
esta causa. Por otro lado, se excluyeron de la revisión los niños 
en los que faltaba el diagnóstico cierto o inicialmente probable 
de reumatismo y la edad superior a los 14 años. 

Se recogieron las variables del estudio mediante un 
protocolo estandarizado, registrándose individualmente la 
información referida a la edad de consulta y motivo de la 
misma, sexo, características clínicas, afectación articular y 
extraarticular, valores analíticos 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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tores pronósticos y tratamientos utilizados, así como pre-
sencia de recaídas y comorbilidad asociada a medio y largo 
plazo. Los criterios diagnósticos de selección y clasificación 
utilizados para nuestro estudio son los correspondientes a 
la última revisión CIE-10 de la Organización Mundial de la 
Salud (códigos M00 a M25) adoptados en nuestro país 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 clínicas en una base de datos Excel® de Windows dise-
ñada a tal fin, fueron sometidos a un análisis estadístico 
descriptivo de las variables con estimación del porcentaje, 
cálculo de las medias con desviación estándar (DE), realizan-
do la comparación entre cada dos grupos mediante un test 
“t” de Student y el test de la ANOVA en las comparaciones 
entre más de 2 grupos utilizando el programa SPSS versión 
17.0 de Windows (Illinois, Chicago, USA)®. 

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

RESULTADOS

Se obtuvieron datos de un total de 52 niños en un periodo 
de estudio de 15 años (2002-2017) (3,5 casos/año), todos 

ellos menores de 14 años en el momento del diagnóstico 
de la enfermedad. El promedio de edad de los pacientes 
incluidos en el estudio es de 11,00 años, con un rango entre 
1,2 el menor y 19,6 años, en el momento actual, el de mayor 
edad. El 46,2% de los pacientes pertenece al grupo de 2 y 
6 años, siendo menor el número de los que tiene más de 
10 años (13,5%) (Fig. 1). Del total de casos estudiados, 21 
eran varones (40,4%) y 31 mujeres (59,6%), con una relación 
de sexos de 1,5/1 a favor de las niñas. La edad media a la 
que empezaron las primeras manifestaciones clínicas de la 
enfermedad fue de 4,8 años (IC 95%: 3,88-5,75 años; mediana 
de 3,8 años; límites 0,9-13,3 años). Por otro lado, dentro del 
periodo de estudio el año 2016 fue el que concentró mayor 
número de casos diagnosticados (Fig. 2). 

Si revisamos los motivos principales de consulta, la pre-
sencia de inflamación local destaca con un 59,6%. A conti-
nuación le siguen el dolor (50%) y la impotencia funcional 
(38,5%) (Fig. 3). Una minoría 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 única clínica) en el 
30,7% de los niños incluidos en nuestra serie, mientras que la 
agrupación de dos signos de enfermedad en el momento del 
estudio inicial fue 51,9% (Fig. 4). Entre estas asociaciones la 
más prevalente fue la de dolor y otros signos de inflamación 
(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 articulación más frecuen-

Figura 1. Casos en función de la edad de los pacientes al diagnóstico según el sexo.
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•	 Media	de	edad	de	la	muestra:	11	años
•	 Media	de	edad	al	debut:	4,8	años
•	 3,5	casos/año
•	 46,2%	de	los	diagnósticos	en	el	grupo	de	

2-6 años
•	 Relación	1,5/1	a	favor	del	sexo	femenino:

- 21 niños (40,4%)
- 31 niñas (59,6%)
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temente afectada (63,4% de casos), en el 34,6% en forma de 
monoartritis. Le siguió la afectación de tobillos y cadera 
(ambas 19,2%) (Tabla I). La más implicada de forma bila-
teral fue la muñeca (66,6%), aunque la participación inicial 
de una sola articulación fue lo más habitual al diagnóstico. 
Solamente el 14% de los pacientes empezó como poliartritis. 

Al realizar la clasificación de casos seleccionados, se 
estableció para su análisis la separación respecto al resto 
de casos de 4 niños con artritis infecciosa confirmada y una 
artritis reactiva de cadera, al considerar la diferente natura-
leza de estas entidades. Del total, la mayoría de estos niños 
pertenecían a la forma oligoarticular (46,2%) (Tabla II). De 

Figura 2. Casos diagnosticados/año.

Figura 3. Motivo de consulta. 
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las manifestaciones extraarticulares, la fiebre durante la evo-
lución de la enfermedad se registró en 20 niños (38,5%), no 
siempre con patrón típico. Solo 10 pacientes (19,2%) presen-
taron exantema a lo largo de la evolución de la enfermedad, 
además de un caso con el diagnóstico final de artritis séptica 
con infección respiratoria concomitante. Los 52 pacientes 
fueron valorados regularmente por un oftalmólogo, diagnos-
ticándose 14 casos (26,9%) de uveítis anterior a lo largo de 
la evolución de la enfermedad, de los cuales 4 con aparición 
al comienzo como patología aislada, sin afectación articular 

acompañante y siendo el 50% de las mismas bilaterales al 
diagnóstico. La patología oftalmológica se presentó en el 
33% (8 pacientes) de los casos de la forma oligoarticular 
(asociación estadísticamente significativa, p < 0,05) y en el 
mismo número de las formas de inicio sistémico (este caso 
sin significación estadística); es decir, un 57,1% de todas las 
uveítis de la muestra pertenecían a la forma oligoarticular.
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Figura 4. Número de signos/síntomas de consulta.

tabla i. articulacioneS aFectaDaS al DiagnóStico.

Articulación afectada 
Nº pacientes 

total
Nº pacientes con 

afectación simétrica 

Rodilla 33 (63,4%) 5

Tobillo 10 6

Cadera 10 1

Muñeca 6 4

Interfalángica proximal 4 2

Codo 4 2

Metatarsofalángica 4 1

Metacarpofalángica 2 1

Hombro 2 1

Raquis lumbar 2 –

Sacroilíaca 1 –

Raquis cervical 1 –

tabla ii. DiagnóStico Final (meDia De eDaD Para caDa gruPo) y aSociación con ana+, Hlab27+, Fr+, vSg+ y/o Pcr+. 

Categoría
 Nº absoluto 
pacientes (%) ANA+ HLAB27+ FR+ VSG+ PCR+

AIJ oligoarticular 24 (46,2) 19 1 - 12 4

AIJ de inicio sistémico 6 (11,5) 2 1 - 3 5

Uveítis anterior 4 (7,7) 2 - - 1 -

Artritis séptica 4 (7,7) - - - - 4

AIJ poliarticular FR– 3 (5,8) 1 - - 1 1

Artritis reactiva 3 (5,8) - 1 - 1 2

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

AIJ-Entesitis 1 (1,9) 1 - - - -

AIJ poliarticular FR+ 1 (1,9) - - 1 1 1

Artritis psoriásica 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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Como aspecto complementario a considerar en la defi-
nición diagnóstica y el seguimiento de la enfermedad, la 
proteína C reactiva elevada (> 0,5 mg/dl) se identificó en 
el 34,6% de los niños estudiados, con una frecuencia mayor 
en los pacientes con AIJ de inicio sistémico (83,3%, p < 0,05), 
seguido de las artritis reactivas y sépticas. La velocidad de 
sedimentación globular (VSG) se elevó por encima de 15 
mm (primera hora) en el 40,4% de los pacientes, siendo ello 
también más habitual en los casos de AIJ de inicio sistémico 
(p < 0,005) y oligoarticular (p > 0,05). 

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

Al pasar a describir la información relacionada con el 
tratamiento recibido por los niños afectos de artritis (Tabla 
III), los antiinflamatorios no esteroideos (AINEs), tanto como 
tratamiento de primera línea 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 niños) pertenecientes 
principalmente a las formas oligoarticular (15 niños), de 
inicio sistémico (4 niños) y con uveítis anterior (4 niños).

De los 52 pacientes, 33 recibieron tratamiento con cor-
ticoides orales (63,5%), predominando su empleo en la 

forma oligoarticular (51,5%, 17 pacientes), seguido de la 
de inicio sistémico (4 niños) y uveítis anterior (3 casos). 
Se realizaron un total de 19 infiltraciones intraarticulares 
de corticoides (36,5%), la mayoría (16 niños) correspon-
dientes a las artritis oligoarticulares. Las tres restantes se 
administraron a un paciente con AIJ de inicio sistémico, 
otro con diagnóstico de AIJ poliarticular FR negativo y en 
una sospecha de AIJ.

La terapia biológica fue empleada en el 36,5% de los 
enfermos, un total de 22 niños, como tratamiento de segunda 
línea tras fracasar la administración de metotrexato. Única-
mente fue utilizada como tratamiento de primera línea en 
tres pacientes, con AIJ poliarticular FR negativo, AIJ con 
entesitis y artritis psoriásica. Los fármacos empleados fueron 
adalimumab y etanercept.

Un 84,6% de los pacientes incluidos en nuestro estu-
dio presentaron algún factor de mal pronóstico, ya desde 
el inicio o en el transcurso de la enfermedad. La mayoría 
de estas AIJ de mal pronóstico comenzaron con afectación 
de gran articulación: rodilla (65,9%) o cadera (20,45%). Ade-
más, 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 evolución, objetivándose 
una relación estadísticamente significativa (p< 0,05) entre la 
forma AIJ oligoarticular (25%).

tabla iii. nº De PacienteS que requirieron caDa uno De loS tratamientoS, en relación con el DiagnóStico Final eStableciDo.

Categoría
Nº absoluto 

pacientes (%) Corticoides Biológicos Inmunosupresores Infiltraciones

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

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

Artritis séptica 4 (7,7) 1 - - -

Uveítis anterior 4 (7,7) 3 2 4 -

AIJ poliarticular FR– 3 (5,8) 2 2 1 1

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

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

AIJ-Entesitis 1 (1,9) 1 1 - -

AIJ poliarticular FR+ 1 (1,9) 1 - 1 -

Artritis psoriásica 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%
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En cuanto a las recaídas, un total de 62% de los pacientes 
(32 niños) las manifestaron a lo largo de la evolución de su 
enfermedad, mostrándose una relación estadísticamente sig-
nificativa (p< 0,014) entre la forma AIJ oligoarticular y la 
presencia de las mismas (75% de las formas oligoarticulares 
recayeron en algún momento de la enfermedad).

DISCUSIÓN

La incidencia y prevalencia a nivel mundial de la artri-
tis crónica infantil son desconocidas(10,11), informando los 
estudios epidemiológicos de una amplia variación en las 
diferentes regiones del mundo, con frecuencias en Euro-
pa relativamente altas respecto a otras zonas(12,13). En esta 
revisión hemos registrado sistemáticamente y analizado la 
información proveniente de los casos controlados en nuestro 
hospital por enfermedad reumatológica en los últimos años. 
En lo que se refiere al promedio de edad y relación de sexos, 
nuestros hallazgos concuerdan con lo publicado por otros 
autores(14-16), que señalan una frecuencia mayor en el sexo 
femenino, variable según las edades examinadas y los tipos 
clínicos. La mayor parte de los niños valorados por noso-
tros por afectación reumática pertenecían al grupo de edad 
comprendido entre los 2 y 6 años, rango de edad en el que 
se sitúa la media del debut (a los 4,8 años en nuestra serie). 
En una revisión de 35 pacientes se ha descrito una asociación 
estadísticamente significativa entre la edad de presentación, 
el género y el subtipo de AIJ, con el 100% de los pacientes 
del género femenino debutando entre los 10 y 12 años de 
edad, a diferencia de los niños en los que la aparición de la 
enfermedad sucedió entre los 5 y 9 años(17). Nosotros hemos 
encontrado que por debajo de los 6 años la enfermedad es 
dominante en las mujeres y por encima de esa edad en los 
hombres, aunque no puede aceptarse la significación de 
este dato dada la limitación en el número de pacientes. A la 
hora de poder situar estas informaciones en un contexto más 
amplio debe señalarse que en España se realizó un registro 
nacional de enfermedades reumáticas infantiles que permitió 
obtener datos epidemiológicos relativos a la población pediá-
trica(18), 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 relación a la articulación más frecuentemente afectada 
en la población estudiada, la rodilla representó el porcentaje 
más alto, seguida de tobillo y cadera. Lo mismo ha sido 
referido por otros autores(16,19), según los cuales las articula-
ciones de gran tamaño, como la rodilla, aparecen en todas 
las series comprometidas con mayor frecuencia. Las peque-

ñas articulaciones de manos y pies (metacarpofalángicas, 
interfalángicas proximales y distales) fueron afectadas en 
16 de nuestros niños, la mayoría en la forma poliarticular, 
lo que concuerda con lo descrito en otras publicaciones(14-19).

Al comparar la distribución de subtipos con las de otras 
series publicadas a escala mundial, la mayor frecuencia en 
países europeos y asiáticos corresponde al subtipo oligoar-
ticular(14-16,20), tal como nosotros hemos podido comprobar. 
En un estudio reciente(17), 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 más agresivo, con limitación 
funcional en muchos de los casos, además de discapacidad 
y deformidad debido al daño articular precoz. Junto a la 
notable diferencia geográfica 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 expresión clínica 
y el desarrollo de la enfermedad reumatológica(10). 

Si analizamos los principales motivos de consulta en 
nuestra serie, destaca la presencia de inflamación local, 
seguida del dolor y la impotencia funcional, siendo estas las 
tres principales causas por las que se acudió a los Servicios 
de Urgencia o a las consultas de Atención Primaria. Esto se 
puede explicar porque siendo el dolor articular uno de los 
síntomas cardinales de la enfermedad, no necesariamente 
es su manifestación inicial. En el niño el compromiso arti-
cular doloroso puede ser mínimo o incluso estar ausente en 
las primeras valoraciones, como ocurre ocasionalmente en 
los primeros períodos de la enfermedad de inicio sistémico. 
Además, si bien los niños mayores refieren con claridad sus 
síntomas 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 niño. Así, las formas 
indoloras ocurren en hasta un 25% de los casos y estos niños 
son traídos a la consulta por limitación del movimiento arti-
cular o desarrollo de posiciones anómalas(21). Es importante 
tener en cuenta que la intensidad y persistencia de infla-
mación articular ocasiona lesiones cartilaginosas que van a 
determinar limitación y deformidad articular, por lo que la 
anquilosis (fibrosa y ósea) se observa con mayor frecuencia 
en niños que en adultos, particularmente en los huesos del 
carpo, tarso y articulaciones interapofisarias cervicales(22). 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 niño con afectación reuma-
tológica crónica. De las manifestaciones sistémicas, la fiebre, 
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el rash y las lesiones oculares son las más características(18,22). 
Su presencia es indicio de la naturaleza sistémica de la enfer-
medad y en ocasiones constituye su principal expresión. En la 
revisión de nuestros casos, la fiebre durante la evolución de 
la enfermedad se registró en 20 niños, no siempre con patrón 
típico; y solo 10 pacientes presentaron exantema. Todos los 
niños fueron valorados regularmente por un oftalmólogo, 
diagnosticándose 14 casos de uveítis anterior a lo largo de 
la evolución de la enfermedad, de los cuales 4 con aparición 
al comienzo como patología aislada, sin afectación articular 
acompañante y siendo en la mitad de las mismas bilaterales 
al diagnóstico. La patología oftalmológica se presentó en 8 
pacientes con la forma oligoarticular y en el mismo número 
de las formas de inicio sistémico (este caso sin significación 
estadística). Esta afectación ocular generalmente se presenta 
de forma insidiosa y asintomática. Según se ha descrito, en 
la mitad de los pacientes, la uveítis se manifiesta poco antes 
o dentro de cuatro a cinco meses después del inicio de la 
artritis, en un 75% dentro de un año, en el 90% en cuatro 
años, y en solo el 3-5% antes o cinco o más años después de 
la inicio de la JIA(23,24). Según otros autores, hasta en el 5-10% 
de los casos puede preceder al comienzo de la artritis y ser 
detectada en un examen oftalmológico de rutina meses antes 
de aparecer la clínica articular(25-27).

Por otro lado, en el estudio de estas entidades patológicas 
no existe ninguna prueba de laboratorio que por sí sola haga 
diagnóstico de la enfermedad. En general, estas pueden ser 
empleadas ya para evidenciar la inflamación, sostener el 
diagnóstico clínico de AIJ o monitorear la actividad de la 
enfermedad y la toxicidad de los diferentes tratamientos(28,29). 
Como aspecto complementario a considerar en la definición 
diagnóstica y el seguimiento de la enfermedad, la proteína 
C reactiva elevada se identificó con una frecuencia mayor 
en los pacientes con AIJ de inicio sistémico. La velocidad 
de sedimentación globular (VSG) se elevó también más en 
las formas de inicio sistémico y oligoarticular. Nuestros 
datos son similares a los recogidos por otros autores(19,20), 
aun aceptándose su limitación si excluimos la orientación 
que hacen de la evolución y respuesta al tratamiento(22). En 
los niños estudiados los ANA fueron positivos en la mayo-
ría, 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 diagnóstico y la uveítis anterior crónica, 
tal y como refleja la literatura especializada(30,31), aunque en 
nuestro caso la relación entre los anticuerpos antinucleares 
y el sexo femenino no resultó significativa. Solo en uno de 
los niños con poliartritis el FR ha sido positivo. Este anti-
cuerpo puede ser positivo tanto en niños con AIJ como en 

portadores de otras patología(19,32) por lo que su evaluación 
no es útil como herramienta de confirmación diagnóstica. Sin 
embargo, en los niños con altos títulos sigue considerándose 
de utilidad especialmente en pacientes con poliartritis, ya 
que su presencia tiene importancia pronóstica(33). Por otro 
lado, el antígeno HLA-B-27 presentó positividad en 3 de los 
pacientes, correspondiéndose con casos de AIJ oligoarticular, 
AIJ 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 parámetros carecen 
de la especificidad deseada y los resultados deben siempre 
ser interpretados en el contexto de un paciente dado(34-36).

Los medicamentos disponibles para tratar AIJ han variado 
notablemente en los últimos años debido al uso de nuevas 
terapias de origen biológico, de acción selectiva sobre la reac-
ción inflamatoria. Su objetivo se sitúa en la remisión de la 
enfermedad, el control del dolor y la mejoría funcional, dis-
minuyendo los efectos secundarios de otros fármacos(19). Los 
AINEs siguen siendo la clase de medicamentos más común-
mente utilizada en las artritis inflamatorias, incluyendo los 
diferentes tipos de AIJ. Su uso en monoterapia está indicado 
durante un máximo de 2 meses, dependiendo de la actividad 
de la enfermedad(37). Además, los AINEs se utilizan frecuen-
temente en combinación con metotrexato y corticoides y/o 
terapia biológica. Al pasar a describir la información rela-
cionada con el tratamiento recibido por los niños afectos de 
artritis en nuestra serie, debe reseñarse que los AINEs fueron 
empleados en todos los pacientes, tanto como tratamiento de 
primera línea como complementando otras medicaciones. El 
metotrexato es el fármaco preferido como segunda línea para 
la AIJ después de un curso de AINEs. Sin embargo, puede 
estar indicado como terapia de primera línea para la enfer-
medad poliarticular severa o evitarse por completo según 
los nuevos enfoques que utilizan productos biológicos como 
medicamentos de primera o segunda elección(37,38). 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 uveítis anterior. Los gluco-
corticoides tienen un papel limitado en el tratamiento de la 
AIJ. En inyección intraarticular se utilizan con frecuencia en 
pacientes con formas oligoarticulares, que pueden conducir a 
respuestas sostenidas o remisión sin otra terapia(37). 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 sintomático inicial 
mientras se inician otros tratamientos(37,38). Sin embargo, su 
utilización está limitada por su perfil de efectos secundarios. 
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En nuestros casos la mayoría 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 biológicos ya han demostrado eficacia en 
ensayos aleatorios controlados con placebo en la AIJ(37,38). Se 
recomiendan después de una respuesta incompleta al meto-
trexato(37), aunque se ha propuesto su administración tempra-
na como parte de un abordaje terapéutico agresivo en el curso 
de la enfermedad grave. Según estas indicaciones, la terapia 
biológica fue empleada en nuestra serie como tratamiento de 
segunda línea tras fracasar la administración de metotrexato. 
Únicamente fue utilizada como tratamiento de primera línea 
en tres pacientes, con AIJ poliarticular FR negativo, AIJ con 
entesitis y artritis psoriásica. 

El curso de la enfermedad y el pronóstico 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 clínicamente con la 
implicación de nuevas articulaciones que no se habían visto 
afectadas al comienzo de la misma. Como resultado, el sub-
tipo de AIJ no puede considerarse definitiva hasta 6 meses 
después del inicio(10). En ese mismo sentido los resultados de 
un estudio con seguimiento durante 17 años demostró que 
se predicen mejor las características de la enfermedad a los 
5 años que en los meses iniciales tras el debut(39). 

Los estudios llevados a cabo en los últimos años han 
permitido definir las condiciones de mal pronóstico de la 
enfermedad, entre los que se incluyen la afectación precoz 
de grandes articulaciones, las formas poliarticulares y las 
sistémicas corticodependientes, además de la presencia de 
anticuerpos FR positivos, anticuerpos positivos anti-CCP y 
erosiones o estrechamiento del espacio articular en las radio-
grafías de mano y muñecas(37-44). Un 84,6% de los pacientes 
incluidos en nuestro estudio presentaron algún factor de 
mal pronóstico, ya desde el inicio o en el transcurso de la 
enfermedad. La mayoría de estas AIJ de mal pronóstico 
comenzaron con afectación de gran articulación: 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-
lución, objetivándose una relación estadísticamente signi-
ficativa con la forma AIJ oligoarticular. y en cuanto a las 
recaídas, casi dos tercios de los pacientes las manifestaron 
a lo largo de la evolución de su enfermedad, especialmente 
en las forma oligoarticulares de las que tres cuartas partes 
recayeron al menos una vez en algún momento de la enfer-

medad. Las publicaciones sobre el pronóstico de la artritis 
idiopática juvenil en los pasados 10 años mostraban que 
solo el 40-60% de los pacientes alcanzaban la remisión o 
lograban algún grado de inactividad clínica(45). Un análisis 
más reciente, sobre 437 pacientes seguidos durante 4 años, 
mostró que solo el 6% alcanzó una remisión clínica fuera de 
tratamiento, sostenida al menos durante 5 años(46). A pesar 
de la persistencia de enfermedad activa a largo plazo en 
un número importante de pacientes, en la pasada década 
se ha documentado una marcada mejoría en el pronóstico 
funcional, con una menor proporción de pacientes (2,5-10%) 
que persistían gravemente discapacitados en el seguimien-
to. Como predictores de mal pronóstico funcional se han 
identificado: la gravedad y extensión 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 radiológicos tempranos(47). 

En resumen, la artritis idiopática juvenil es la enfermedad 
reumática crónica más frecuente en la infancia, resultando 
importante su diagnóstico temprano y la definición de su 
perfil clínico. Es necesario investigar el patrón epidemioló-
gico y clínico de los casos de AIJ a escala local para facilitar 
un abordaje asistencial correcto. En nuestra serie, la infla-
mación local fue el principal motivo de consulta, seguida 
del dolor, con la rodilla como articulación más frecuente-
mente afectada. Tras la fiebre, la uveítis es la manifestación 
extraarticular predominante. El manejo terapéutico se basó 
en el uso inicial de AINEs, mayoritariamente asociados a 
metotrexato, a fármacos biológicos o a corticoides sistémicos 
o infiltrados localmente.
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RESUMEN

Los tumores del tronco encefálico constituyen el 10-25% 
de los tumores cerebrales pediátricos. 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 aparición tardía, al subyacer en 
un 10% de las mismas. La RMN es la prueba diagnóstica 
de elección. El diagnóstico de “glioma tectal benigno” se 
realiza habitualmente en base a la apariencia radiológica 
y al curso indolente de estas lesiones. Si la hidrocefalia se 
trata adecuadamente, el pronóstico en general es excelente. 
Dado el curso habitualmente benigno de los gliomas tectales, 
la mayoría de los pacientes pueden ser seguidos con RMN 
periódicas, sin tratamiento específico del tumor. La ventri-
culostomía endoscópica es el tratamiento de elección para 
la hidrocefalia. La torpeza motriz y la ataxia están descritas 
como síntoma de presentación de los tumores del tectum 
aunque los estudios que describen temblor con hidrocefalia 
subyacente son escasos. 

Presentamos un paciente con torpeza motriz, temblor 
y alteración en el funcionamiento intelectual en relación a 
hidrocefalia obstructiva crónica y lesión mesencefálica com-
patible con glioma tectal. El diagnóstico se realizó con RMN, 
y se realizó tratamiento con ventriculostomía endoscópica, 
con buena evolución clínica. Es fundamental tener presente 

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

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

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.

 
INTRODUCCIÓN

Los tumores del tronco encefálico constituyen el 10-25% 
de los tumores cerebrales pediátricos (1,2). Los gliomas del 
tronco encefálico son un grupo heterogéneo de gliomas que 
ocurren predominantemente en la infancia. Los gliomas 
tectales son típicamente astrocitomas de bajo grado que 
tienen un curso relativamente benigno(3). Su localización 
periacueductal, su ausencia de captación de contraste, y 
sus prolongados períodos de estabilidad son característi-
cos(3). Dada la proximidad de estos tumores al acueduc-
to del cerebro los síntomas asociados con estos tumores 
incluyen aumento de la presión intracraneal e hidrocefalia 
obstructiva, que es la forma más común de presentación(3). 
Estos síntomas incluyen la cefalea, alteraciones visuales, 
síntomas piramidales, ataxia, nistagmus, temblor, movi-
mientos cefálicos, problemas cognitivos como déficits de 
memoria y disminución del rendimiento escolar(1,3-5). El 
tratamiento de elección es el de la hidrocefalia por medio 
de ventriculostomía endoscópica, obteniendo una biopsia 
durante el procedimiento cuando sea posible, y posterior 
seguimiento con RMN seriadas, sin tratamiento específico 
del tumor(3). 

Presentamos el caso de un varón de 10 años con torpeza 
motriz, temblor, y alteración en el funcionamiento intelec-
tual en relación a hidrocefalia obstructiva crónica y lesión 
mesencefálica compatible con glioma tectal. El diagnóstico 
se realizó con RMN y se llevó a cabo tratamiento con ventri-
culostomía endoscópica, con buena evolución clínica. 

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

CASO CLíNICO

Varón de 10 años que acude a consultas de Neuropedia-
tría por torpeza motriz y temblor. La gestación había sido 
controlada y sin incidencias, con un parto a término eutó-
cico, no precisando reanimación. El desarrollo psicomotor 
fue referido como normal. No había presentado crisis comi-
ciales. No tenía otros antecedentes de interés. No existían 
antecedentes en la familia de patología del sistema nervioso 
central (SNC) o retraso psicomotor en la familia ni consan-
guinidad. En la anamnesis refería la familia dificultades en 
la motricidad fina y gruesa, con caídas frecuentes, siendo 
independiente para las actividades básicas de la vida diaria, 
pero torpe para los deportes respecto a los otros compañe-
ros. No presentaba orinas oscuras. Tenía dificultades en la 
coordinación y lectura y problemas en la comprensión de 
las matemáticas, habiendo repetido 2º de primaria. Recibía 
refuerzo psicopedagógico en su centro escolar. La sociali-
zación era normal. 

En la exploración física tenía un peso de 52,1 kilogramos 
y una tensión arterial de 108/67. El fenotipo era normal. 
No presentaba estigmas cutáneos. La exploración sistémica 
no tenía alteraciones y en la exploración neurológica los 
pares craneales eran normales, campimetría normal, no nis-
tagmus, habla normal, no escándida. El tono muscular era 
normal, con reflejos osteotendinosos presentes y simétricos. 
No presentaba clonus, tenía pies valgos. El reflejo cutáneo 
plantar era flexor bilateral. Se observaba un temblor cinético, 
intencional, más marcado izquierdo y postural sin disme-
trías. No tenía signos extrapiramidales. Signo de Romberg 
negativo. Marcha con genu valgo. Dificultades en la marcha 
en tándem. Marcha de puntillas y talones conservada, no 
marcha en estepaje. 

Se solicitó analítica, incluyendo estudio metabólico e 
inmunológico y CPK y RMN cerebral con espectroscopia. 
Todo el estudio analítico fue normal. En la RMN se objetivó 
una dilatación del sistema ventricular supratentorial (ventrí-
culos laterales y III ventrículo), con una disminución del cali-
bre del tercio medio del acueducto de Silvio, condicionado 
por una lesión localizada en el segmento posterior y medial 
del hemimesencéfalo derecho, de bordes mal definidos, que 
no captaba contraste, con un diámetro de aproximadamente 
1,4 centímetros. 

Se diagnosticó de hidrocefalia supratentorial obstructiva 
condicionada por una lesión mesencefálica que obliteraba 
el acueducto de Silvio y que en principio era compatible 
con glioma de bajo grado. Se derivó a consultas de neu-
rocirugía, realizándose ventriculostomía endoscópica, con 
buena evolución clínica (disminución del temblor y mejora 
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en la torpeza y coordinación motriz), aunque en el momento 
actual mantiene dificultades cognitivas. 

DISCUSIÓN

Los tumores del tronco encefálico constituyen el 10-25% 
de los tumores cerebrales pediátricos(1,2). Los gliomas foca-
les del mesencéfalo constituyen entre el 9-10% del total de 
tumores de tronco infantiles(2). Los tumores de la región tec-
tal constituyen un subgrupo distinto de tumores del tronco 
encefálico con un curso clínico indolente(1,6). El tectum (techo) 
está localizado en la porsión dorsal del mesencéfalo. La edad 
media en la que los niños con gliomas tectales presentan 
síntomas es de 6 a 14 años(7).

Los astrocitomas grado I o grado II (World Health Orga-
nization grado I o II) son las lesiones más comunes encontra-
das en el tectum(3). Los niños típicamente se presentan con 
síntomas clínicos de aumento de la presión intracraneal en 

relación a hidrocefalia obstructiva cuando el tumor obstruye 
el acueducto de Silvio(1,6,8). Entre los síntomas de hidrocefalia 
de larga duración 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, síntomas piramidales, ataxia, 
nistagmus, síndrome de Parinaud, parálisis del sexto par 
craneal, temblor, movimientos cefálicos, macropsia, diplopía 
y problemas cognitivos(1,4,5,7-10). Entre estos últimos destacan 
déficits de memoria, disminución del rendimiento escolar, 
cambios de personalidad, y disfasia(1). 

Nuestro paciente presentaba ataxia y temblor intencional, 
así como disminución del rendimiento escolar. La mayoría de 
estos síntomas se resuelven después de disminuir la presión 
de líquido cefalorraquídeo. La RMN es la prueba diagnóstica 
de elección(7). En la RMN el glioma se presenta con una señal 
hipointensa en T1 e hiperintensa en T2 en la placa tectal, 
el realce tras la administración de contraste intravenoso se 
presenta en una pequeña minoría de tumores(2,3). Estas carac-
terísticas en la RMN son bastante específicas y raramente es 
necesario el estudio anatomopatológico del tumor(1). 

Figura 1. RM coronal T1. Lesión focal mesencefálica derecha (flecha 
blanca) de márgenes mal definidos que condiciona estenosis del 
tercio medio del acueducto de Silvio e hidrocefalia supratentorial 
obstructiva crónica y edema periventricular transependimario 
secundarios. 

Figura 2. RM axial T2. RM ponderada en T2 que muestra lesión 
focal de márgenes mal definidos localizada en el segmento posterior 
y medial del hemimesencéfalo derecho y tubérculo cuadrigémino 
(flecha blanca). 
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El tratamiento de elección de los gliomas tectales es el de 
la hidrocefalia por medio de ventriculostomía endoscópica, 
obteniendo una biopsia durante el procedimiento cuando 
sea posible(2,3,6,7,11) sin tratamiento específico del tumor. Pos-
teriormente el tumor debería ser seguido clínicamente y con 
RMN realizadas de forma seriada. La biopsia está justificada 
en los casos de progresión tumoral(7). 

Aunque la derivación ventrículo-peritoneal es eficaz 
tratando la hidrocefalia, está asociada a una tasa mayor de 
complicaciones a largo plazo(5). Hay grupos de trabajo que 
reservan la derivación para pacientes en los que ha falla-
do la ventriculostomía(5). Su prolongada evolución natu-
ral hace poner en duda a varios autores la necesidad de 
medidas quirúrgicas u oncológicas adicionales(2). Además, 
queda por demostrar que la cirugía agresiva modifique la 
historia natural de los gliomas tectales(2). El tratamiento 
quirúrgico del tumor o la radioterapia adyuvante quedan 
reservados para pacientes con enfermedad progresiva o 
recurrente(1).

Tras el tratamiento se han observado déficits cognitivos, 
incluyendo déficit de atención, trastornos del aprendizaje y 
la memoria(1). Nuestro paciente, en el momento actual pre-
senta aún un rendimiento escolar inferior a su edad y está 
requiriendo adaptación curricular, aun cuando sus otros 
síntomas han mejorado.

La mayoría de los pacientes permanecen clínica y 
radiológicamente estables durante largos períodos (hasta 
diez años) después del tratamiento de la hidrocefalia(11). La 
progresión radiológica del tumor ocurre en el 15-25% de 
los casos(3). Los datos que sugieren una expansión tumoral 
son cambios radiológicos, crecimiento e invasión de otras 
estructuras y aparición de síntomas clínicos(7). Se consideran 
signos de buen pronóstico el tamaño tumoral pequeño, la 
ausencia de captación de contraste, la localización intrínseca 
y la ausencia de la extensión tumoral(6). 

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

lución y la posibilidad de un tumor del tronco cerebral 
subyacente ante un niño con ataxia, temblor intencional y 
disminución del rendimiento intelectual.   
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RESUMEN

Introducción. El estreptococo del grupo B (EGB) es uno 
de los principales gérmenes implicados en la sepsis neo-
natal. La infección tardía por EGB es poco frecuente, tiene 
lugar entre los 8 y 90 días de edad y suele manifestarse 
como sepsis/bacteriemia con una alta tasa de meningitis 
asociada. Otras formas de presentación menos habituales 
son las mucocutáneas, tipo adenitis-celulitis, que pueden ser 
la única manifestación de un proceso infeccioso sistémico. A 
diferencia de las formas precoces, relacionadas con la colo-
nización vagino-rectal materna, en las tardías es más difícil 
establecer el mecanismo de transmisión y es por ello que 
no se ha modificado su incidencia con la implementación 
de los protocolos de profilaxis antibiótica intraparto (PAI).

Resultados. Se presentan 2 casos. El primero se trata 
de un varón de 11 días de vida con sepsis y meningitis por 
EGB. Como antecedente de interés destaca que su madre 
era portadora de EGB, había recibido PAI completa y que 
presentaba mastitis en el momento del ingreso del paciente. 
Evolucionó de forma satisfactoria salvo por la aparición de 
un higroma residual secundario a la meningitis. El segundo 
caso debutó a los 21 días de vida como adenitis cervical 
con elevación de reactantes de fase aguda y pruebas micro-
biológicas negativas; se trató con antibioterapia de amplio 
espectro y recidivó un mes después con aislamiento de EGB 
en el hemocultivo. La madre, portadora de EGB, también 
había recibido PAI completa.

Conclusiones. Presentamos dos casos de infección tardía 
por EGB por sus particularidades clínicas, haciendo énfasis 
en que, si bien la implementación de los protocolos de PAI ha 
reducido de forma muy significativa las formas de infección 
precoz por EGB, esto no ha sido así en las formas tardías, 
siendo todavía este germen una causa frecuente de infección 
grave en niños menores de 3 meses. 

Palabras clave: EGB; Infección tardía; Neonato; PAI.

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.

INTRODUCCIÓN

El estreptococo del grupo B (EGB) o Streptococcus agalac-
tiae es una de las bacterias más frecuentemente implicada en 
las infecciones invasivas en neonatos en nuestro medio; se 
describen dos formas de acuerdo a la edad de presentación: 
infección precoz (ocurre en la primera semana de vida, 0-7 
días) o infección tardía (entre la primera semana y 3 meses 
de vida, 8-90 días)(1,2).

La infección precoz, conocida también como sepsis neo-
natal vertical, se produce por contaminación del feto por vía 
ascendente (progresión bacteriana desde el canal del parto 
hasta alcanzar el líquido amniótico) o por contacto directo 
con secreciones contaminadas durante el parto(3). Esta forma 
puede prevenirse mediante la administración de la profilaxis 
antibiótica intraparto (PAI)(4). 

La infección tardía, 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 transmisión, pudiendo ser vertical (materno), 
comunitario (personas cercanas) o nosocomial, con una pro-
bable puerta de entrada faríngea o intestinal, y no se previene 
mediante la PAI. 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 neurológicas permanentes post-meningitis(1,2,5). 

Otras formas de presentación menos habituales de la 
enfermedad tardía incluyen las osteoarticulares y mucocu-
táneas (adenitis-celulitis)(2,6); la celulitis se ha descrito como 
indicador de bacteriemia en el período neonatal, pudiendo 
ser incluso su único signo y se estima que el porcentaje de 
casos afectados de celulitis con bacteriemia asociada podría 
llegar al 90%(6).

Presentamos dos casos de infección tardía por EGB para 
recordar la existencia de esta forma de presentación y por 
las peculiaridades que manifestaron.

CASOS CLíNICOS

Caso 1
Se presenta el caso de un neonato varón de 11 días que 

ingresa en la unidad de cuidados intensivos neonatales por 
sospecha de sepsis. Destaca en antecedentes personales 
gestación de 37 semanas, tiempo de bolsa rota >18 horas 
y cultivo de EGB positivo con PAI completa; se realiza-
ron controles analíticos previos al alta de la maternidad, 
sin hallazgos patológicos. Como antecedentes familiares: 
madre con mastitis en tratamiento con amoxicilina/ácido 
clavulánico. Las pruebas complementarias realizadas al 
ingreso muestran leucopenia, elevación de reactantes de 
fase aguda y líquido cefalorraquídeo (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 
esterilización del LCR a las 72 horas del tratamiento, mante-
niéndose el mismo durante 15 días; los sucesivos controles 
de LCR continúan siendo negativos. Dentro de las pruebas 
de imagen, se realizó una primera ecografía cerebral al ingre-
so, que fue normal. Sin embargo, en ecografía 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, además de lesión quística en región 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 mínima inestabilidad temporal 
izquierda, con exploración neurológica dentro de límites 
normales. Es dado de alta a los 21 días de hospitalización, 
con seguimiento ambulatorio.

En el control a los 5 meses, se aprecia macrocefalia 
(PC > P97) y descanalización del perímetro cefálico (Fig. 
2), sin detectarse otros cambios clínicos ni ecográficos. Es 
valorado por Neurocirugía, repitiendo estudio de RNM 
cerebral que no muestra cambios significativos y por Oftal-
mología que detecta un borramiento bilateral de papila de 
significado incierto y que desaparece en controles suce-
sivos. Actualmente asintomático, sin precisar ningún tra-
tamiento.



Infección tardía por estreptococo del grupo B: complicaciones y otras formas de presentación.
A propósito de dos casos

304 vol. 57 Nº 242, 2017

Caso 2
Neonato de 21 días 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 consistió en aparición de inflamación submandi-
bular, seguida horas después de pico febril y elevación de 
reactantes de fase aguda, en ecografía cervical se apreciaron 
numerosas formaciones nodulares hiperecogénicas latero-
cervicales bilaterales sugerentes de adenopatías. Se inició 
antibioterapia intravenosa con amoxicilina/ácido clavulá-
nico. El hemocultivo fue negativo.

En nuestro centro se continuó el tratamiento hasta 7 días 
por persistir la elevación de reactantes. A las 48 horas de 
retirada del antibiótico comenzó de nuevo con picos febriles 
siendo los reactantes normales, iniciándose ampicilina más 
gentamicina intravenosas y tomándose nuevas muestras de 
sangre, LCR, orina y exudados faríngeos para virus, bacterias 
y hongos, así como cultivos de leche materna y serologías 
que resultan negativas. Se completaron 7 días de antibiote-
rapia y tras su retirada reapareció la fiebre, recibiendo otra 
nueva tanda de antibióticos. El estudio básico para inmuno-
deficiencias resultó normal. Las ecografías de cuello seriadas 
mostraron adenopatías laterocervicales bilaterales. Es dado 
de alta sin llegarse a esclarecer la etiología del cuadro. 

Un mes más tarde acude de nuevo por fiebre y adenopa-
tías; se constatan reactantes elevados, iniciándose ampicilina 
y cefotaxima intravenosas, con buena respuesta al tratamien-
to antibiótico. Se aisló en el hemocultivo el EGB sensible al 
antibiótico indicado, y en leche materna S. salivarius. Al alta 
buen estado general, sin otra clínica asociada.

DISCUSIÓN

A pesar de las políticas de prevención de la infección 
perinatal por EGB implementadas a nivel mundial (cribado 
para detectar portadoras, aplicación de la PAI), el EGB conti-
núa siendo una causa frecuente de infección bacteriana grave 
en menores de 3 meses, mayormente por la persistencia de 
la enfermedad tardía, ya que tales medidas no han tenido 
repercusión alguna en lo que respecta a la reducción de su 
incidencia(1,2,7). Juncosa-Morros T y cols.(2), en un estudio 
reciente en Barcelona, observaron una tendencia al incre-
mento del riesgo de esta infección respecto al riesgo relativo 
inicial, que aconseja mantener la vigilancia sobre la misma.

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

Figura 1. RMN craneal con higromas residuales a meningitis previa. 
Estudio de imagen realizado durante el ingreso en el que se observa 
tamaño ventricular en el límite alto de la normalidad, asociado a 
ampliación de los espacios subaracnoideos periféricos sin que se 
observen colecciones. Figura 2. Tabla de percentiles de perímetro cefálico. Descanaliza-

ción observada inicialmente en el control de los 5 meses de edad 
posterior a meningitis por EGB.
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tomas son los signos más frecuentemente observados(8). 
Presenta una incidencia de meningitis muy variable según 
los estudios, que oscila entre el 26 y el 62%; la mayoría de 
los casos se producen en las primeras 5 semanas de vida, 
disminuyendo progresivamente(2). Las complicaciones van 
desde edema cerebral con hipertensión intracraneal, lesión 
del parénquima cerebral, hasta la formación 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 clínicos sutiles o ausentes(9,10). El 
diagnóstico precoz, mediante el estudio seriado del LCR, 
asociando además pruebas de imagen, podría contrarrestar 
en lo posible las secuelas asociadas, procurando un abordaje 
multidisciplinar.

Por otro lado, el síndrome de celulitis-adenitis es una 
forma de presentación poco habitual de la enfermedad tar-
día por EGB, con una incidencia que oscila entre el 2 y el 
4% según diferentes series; consiste en una manifestación 
localizada, destacando en un 81% de las muestras estudia-
das el crecimiento del serotipo capsular III6). La afectación 
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%(6,8). 

En el segundo caso planteado no se realizó punción 
lumbar durante el segundo ingreso debido al buen estado 
general del lactante, la obtención rápida de hemocultivo 
positivo para EGB y la respuesta adecuada a la antibiote-
rapia; no obstante, se recomienda de forma sistemática el 
estudio citoquímico y microbiológico del LCR en todos estos 
pacientes(6,8).

En ambos casos determinar el modo de transmisión 
continúa siendo algo complejo puesto que pueden deber-
se tanto a una transmisión vertical (la PAI fue suficiente 
para prevenir la enfermedad precoz pero no para evitar la 
colonización y ulterior aparición de la infección tardía(2,11)) 
como a una transmisión horizontal (colonización postparto 
del neonato que podría ser consecuencia del contacto ínti-
mo con la madre, el padre u otras personas potencialmente 
portadoras(2,11)) y, aunque los datos hasta ahora publicados 
muestran que la transmisión del EGB mediante lactancia 
materna es poco común, debería considerarse su estudio en 
casos de enfermedad tardía(5,12). Por otro lado, es necesario 
mantener un alto índice de sospecha para la detección de 
la enfermedad tardía por EGB, especialmente en aquellos 
pacientes cuyas madres colonizadas hubieran recibido PAI, 
ya que podría conllevar a una falsa sensación de seguridad, 
retrasando el diagnóstico(11).

Finalmente, comentar que es necesaria una mayor inves-
tigación en medidas preventivas frente a la enfermedad tar-
día por EGB; una vacuna conjugada incorporando 5 seroti-
pos (Ia, Ib, II, III, V) podría prevenir el 85% de la infección 
global por EGB en menores de 3 meses. La distribución de 
serotipos parece similar en África, Europa, América, Pací-
fico oeste y las regiones del este del Mediterráneo y no ha 
cambiado en los últimos 30 años(7,13-15). Otras estrategias de 
prevención, como las herramientas de diagnóstico, también 
necesitan ser mejoradas para un cribado de colonización 
materna más rápido y sensible(7). 
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RESUMEN

Introducción. La enfermedad de Steinert congénita es la 
forma más grave de distrofia miotónica tipo 1, caracterizada 
fundamentalmente por hipotonía muscular y dificultades 
para la alimentación. Se hereda de forma autosómica domi-
nante y presenta el fenómeno de anticipación, siendo la pene-
trancia mayor en generaciones sucesivas y, por tanto, formas 
más graves. Presentamos un caso de una forma congénita 
de enfermedad de Steinert en el contexto de familia afecta. 

Caso clínico. Embarazo controlado con diagnóstico fetal 
de enfermedad de Steinert (+ 110 copias CTG). Cesárea elec-
tiva a las 38 semanas. Apgar 3/7/8. La madre y hermana de 
2 años, enfermedad de Steinert. En la exploración destaca 
hipotonía y debilidad muscular generalizada, con movimien-
tos escasos y facies hipomímica. Reflejo de succión débil e 
hiporreflexia osteotendinosa. Precisa ventilación mecánica 
invasiva durante 21 días, posteriormente ventilación no inva-
siva nocturna hasta los 3 meses de vida. Precisa sonda oro-
gástrica para la alimentación durante el primer mes, después 
progresivamente tolerancia oral con buena coordinación 
succión-deglución-respiración y adecuada ganancia pon-
deroestatural. Actualmente con 6 meses y medio, presenta 
retraso del desarrollo neuromadurativo global, persistiendo 
la hipotonía generalizada. En seguimiento multidisciplinar 
por especialistas, centro de atención temprana y pediatra 
de Atención Primaria. 

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

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

Actualmente el consejo genético es esencial para la 
planificación familiar y poder evitar la transmisión 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 mutación, mediante técnicas de fecundación 
in vitro. Por otro lado, también es posible el estudio genético 
fetal mediante biopsia corial en el primer trimestre de la 
gestación, como en el caso presentado, pudiéndose realizar 
interrupción voluntaria del embarazo. 

Palabras clave: Enfermedad de Steinert; Distrofia mio-
tónica 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-

Caso clínico

Enfermedad de Steinert congénita, la forma más grave de distrofia 
miotónica tipo 1
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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.

INTRODUCCIÓN

La enfermedad de Steinert congénita es la forma más gra-
ve de distrofia miotónica, caracterizada fundamentalmente 
por hipotonía muscular y dificultades para la alimentación. 
Se hereda de forma autosómico dominante y además se pro-
duce el fenómeno de anticipación, siendo la penetrancia 
mayor en generaciones sucesivas y, por tanto, formas más 
graves(1-2). Presentamos un caso de una forma congénita de 
enfermedad de Steinert en el contexto de familia afecta. 

CASO CLíNICO

Presentamos un caso de una recién nacida con antece-
dentes de embarazo controlado, en el que se realizó diagnós-
tico fetal de enfermedad de Steinert (+ 110 copias) median-
te biopsia corial en la semana 13 de gestación. Los padres 

no aceptaron la proposición de interrupción voluntaria de 
embarazo, por lo que se continúo con la gestación. 

Entre los antecedentes familiares destaca la hermana de 2 
años con enfermedad de Steinert forma congénita (extensión 
completa en estado heterocigoto, alelo del gen DMPK con 
más de 50 copias CTG. La madre también diagnosticada 
de enfermedad de Steinert e intervenida de cataratas a los 
19 años. También el abuelo materno ha sido intervenido de 
cataratas a los 50 años, aunque no está estudiado. Tras el 
diagnóstico de la primera descendiente, se ofreció conse-
jo genético para evitar la transmisión de la enfermedad en 
futuras gestaciones. 

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

En la exploración física de la recién nacida destacan 
flexión de muñeca izquierda reductible y pie talo-valgo 
derecho con limitación extensión tobillo. Facies hipomími-
ca con micro-retrognatia, boca abierta con labio superior en 
V invertida. Pabellones auriculares grandes con antihélix 
prominente (Fig. 1). Hipotonía y debilidad muscular genera-
lizada con movimientos espontáneos presentes pero escasos. 
Hipotonía axial severa sin control del tono. Soplo sistólico 
II/VI. Succión muy débil. Hiporreflexia osteotendinosa. 
Caderas muy laxas. 

Evolución
En las primeras 24 horas precisó intubación y ventila-

ción mecánica invasiva por insuficiencia respiratoria grave 
que se mantuvo hasta los 21 días de vida. Posteriormente y 

Figura 1. Facies hipomímica con micro-retrognatia, boca abierta con 
labio superior en V invertida. Hipotonía de eje. Escasa movilidad 
espontánea.
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durante 3 meses necesitó ventilación no invasiva nocturna, 
modalidad BIPAP.

Presenta además insuficiencia tricuspídea moderada sin 
repercusión hemodinámica en seguimiento por cardiología 
Infantil. 

Durante el primer mes de vida debido a la escasa succión, 
alimentación por sonda orogástrica, inicialmente a débito 
continuo, posteriormente fraccionada. Al mes inicio de tole-
rancia oral con buena coordinación succión-deglución respi-
ración. Posteriormente alimentación oral sin signos de difi-
cultad respiratoria y con buena ganancia ponderoestatural. 

Neurológicamente con 6 meses y medio presenta retraso 
del desarrollo neuromadurativo global con contacto pobre 
de la mirada, hipotonía generalizada, con asimetría del tono 
muscular, siendo mayor en extremidad superior izquierda. 
Movimientos más fluidos pero escasos, sin sostén cefálico 
completo, sedestación con signo de navaja positivo, con 
postura en abducción de miembros inferiores. En la eco-
grafía cerebral se observa atrofia-dilatación ventricular de 
predominio en ventrículo lateral izquierdo, lo que implica 
un riesgo de desarrollo hemiparético-espástico. 

Desde el alta hospitalaria, está en seguimiento multidis-
ciplinar por neurología, neonatología, cardiología y neumo-
logía además de tratamiento de estimulación en centro de 
atención temprana y rehabilitación física. Se realizan contro-
les habituales por pediatra de Atención Primaria y pendiente 
de valoración por oftalmología para detectar precozmente 
trastornos visuales. 

DISCUSIÓN

La distrofia miotónica tipo 1 o enfermedad de Steinert es 
una enfermedad mutisistémica genética de herencia autosó-
mica dominante y expresión variable. Se produce expansión 
de tripletes de nucleótidos CTG (citosina-tiamina-guanina), 
por mutación en el gen DMPK localizado en el cromosoma 
19. En los individuos normales, el número de tripletes oscila 
entre 5 y 37. Las formas tardías parciales presentan entre 
50 y 100 repeticiones. Los afectados de la forma congénita 
tienen hasta 2.500. En nuestro caso tiene 110 repeticiones(1-3). 
Se ha relacionado el número de repeticiones del triplete con 
el grado de afectación de la enfermedad, ya que a más repe-
ticiones la afectación suele ser mayor y más temprana, sin 
embargo, no se ha establecido con evidencia esta asociación 
genotipo/fenotipo(3).

La herencia es autosómica dominante y se produce fenó-
meno de anticipación, siendo la penetrancia de la mutación 
mayor en generaciones sucesivas y por tanto formas más 

graves. De esta manera, la forma congénita de la enferme-
dad, como en nuestro caso, es la forma más grave de la 
enfermedad. En el 90% de los casos la transmisión es materna 
como en la paciente presentada(1,4). La distrofia miotónica 
congénita tienen una incidencia estimada a nivel mundial 
de 3-15:100.000 nacidos vivos(5). 

La forma congénita se manifiesta de manera prenatal 
con disminución de los movimientos fetales y polihidram-
nios por trastornos de la deglución. Es frecuente la hipoxia 
neonatal y al nacimiento presentan hipotonía generaliza-
da, escasa movilidad espontánea, alteración de la succión-
deglución y facies sugestiva poco expresiva, alargada, labio 
superior en V invertida con paladar ojival. También pueden 
presentar otras señales secundarias a la escasa movilidad y 
la hipotonía como hernia inguinal, criptorquidia, pie equi-
novaro o artrogriposis; esta última ocurría en la paciente 
descrita. La hipotonía generalizada, respiratoria y facial 
provoca problemas de insuficiencia respiratoria precisan-
do hasta en el 80% asistencia respiratoria con ventilación 
mecánica durante un tiempo variable. Cuando la duración 
de la ventilación mecánica es invasiva menor a 30 días, como 
en nuestra paciente que fue de 21 días, se asocia a menor 
morbimortalidad. Pueden presentar también debido a la 
hipotonía dificultades para la alimentación al nacimiento, 
precisando sondas oro o nasogástricas durante los primeros 
días de vida. 

Las complicaciones durante la infancia son fundamen-
talmente retraso del desarrollo neuromadurativo, retraso del 
crecimiento ponderoestatural, dificultades en la alimentación 
y estreñimiento crónico(6). La discapacidad intelectual está 
presente en el 50-60% y la causa aún no está bien determi-
nada, pero la atrofia cerebral y la dilatación ventricular a 
menudo son evidentes en el momento del nacimiento, tal 
y como presenta el caso descrito. Además se puede obser-
var un trastorno del espectro autista, trastornos comunes 
de humor, problemas de atención y habilidades visuales y 
espaciales anormales(4). La atrofia muscular es progresiva 
y el fenómeno miotónico no suele aparecer antes de los 3-4 
años de vida. Además se asocia a cataratas, hipogamma-
globulinemia, resistencia a la insulina, dislipemias, alope-
cia y alteraciones en la conducción cardiaca(1-3). Con el fin 
de identificar precozmente las complicaciones asociados es 
adecuado realizar seguimiento neurológico estrecho, contro-
les cardiológicos y oftamológicos de forma anual, controles 
endocrinos con analíticas periódicas, incluyendo niveles de 
inmunoglobulinas(2).

La mortalidad es alta, hasta el 50% en los gravemente 
afectados, principalmente por insuficiencia respiratoria(1,3) 
o por causa cardiaca (muerte súbita por alteraciones de la 
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conducción o taquiarritmias). La esperanza de vida en las 
formas congénitas es de 45 años, excluyendo las muertes en 
periodo neonatal(4). 

Aún no existe tratamiento curativo de la enferemedad, 
por tanto, el consejo genético es esencial para la planificación 
familiar. Se puede realizar estudio genético de los embriones 
de manera preimplantacional para posteriormente transferir-
los de manera selectiva sin la mutación, mediante técnicas de 
fecundación in vitro. Además, también es posible el estudio 
genético fetal mediante biopsia corial en el primer trimestre 
de la gestación, como en el caso presentado, pudiéndose 
realizar interrupción voluntaria del embarazo, evitando de 
ambas formas la transmisión de la enfermedad a genera-
ciones sucesivas(5).

CONCLUSIONES

La gravedad de la forma congénita de distrofia miotónica 
de Steinert requiere un seguimiento estrecho por el pedia-
tra de Atención 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 
año de vida. 

Actualmente el consejo genético es esencial para la 
planificación familiar y poder evitar la transmisión 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 mutación, mediante técnicas de fecundación 
in vitro. Por otro lado, también es posible el estudio genético 
fetal mediante biopsia corial en el primer trimestre de la 
gestación, como en el caso presentado, pudiéndose realizar 
interrupción voluntaria del embarazo. 
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RESUMEN

Introducción. El sangrado vaginal como causa de anemia 
grave no es frecuente en la edad pediátrica, 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-
dinámica del paciente. 

La situación actual en España establece que toda actua-
ción en el ámbito de la salud de un paciente necesita el con-
sentimiento libre y voluntario del afectado, siendo necesario 
el consentimiento por representación 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 intervención. El consentimiento informado por 
representación debe adoptarse atendiendo siempre al mayor 
beneficio para la vida o salud del paciente.

Caso clínico. Presentamos un caso de sangrado vaginal 
con una hemoglobina de 5 g/L, en una niña de 13 años que 
rechaza la transfusión sanguínea por creencias religiosas. 
Ante la anemia grave y la negativa de la paciente y de los 
padres a administrar la transfusión, se decide como primera 
medida la administración de líquidos intravenosos y aporte 
de hierro intravenoso, solicitando autorización judicial para, 
en caso de fracaso del tratamiento inicial, poder trasfundir 
concentrado de hematíes, situación que no se produce dada 
su repuesta favorable.

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

Palabras clave: ética; Hierro intravenoso; Sangrado ute-
rino; Transfusión; Testigos de Jehová.

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.

INTRODUCCIÓN

En los últimos años se ha llevado a cabo un importante 
proceso de renovación del ordenamiento jurídico en mate-
ria de menores en España. Como referente normativo en 
la atención al menor, hemos de tener en cuenta el Código 
Civil y sus artículos sobre patria potestad y representa-
ción legal de los hijos(1), la Ley 41/2002 de Autonomía del 
Paciente actualizada en el año 2015(2) y la ley 26/2015 de 
modificación del sistema de protección a la infancia y la 
adolescencia(3).

La hemorragia vaginal como causa de anemia grave 
no es frecuente en la edad pediátrica, pero cuando aparece 
suele ser secundaria a una hemorragia uterina disfuncional 
(HUD), que es aquella que se produce fuera de la mens-
truación cíclica normal(4). Desde hace años se sabe que la 
causa más frecuente de HUD en las adolescentes durante los 
primeros meses después de la menstruación son los ciclos 
anovulatorios, que están relacionados con la inmadurez del 
eje hipotálamo-hipófisis-ovárico(4,5). Otras causas comunes 
incluyen el embarazo, las infecciones, el uso de anticoncepti-
vos hormonales, el estrés, y los trastornos de la coagulación 
o trastornos endocrinos(4).

El diagnóstico se realiza mediante una exhaustiva historia 
clínica que incluya datos de la paciente, antecedentes fami-
liares y otra serie de eventos como ingesta de determinados 
medicamentos y trastornos de la coagulación, entre otras(6,7).

El tratamiento del sangrado vaginal tiene como objeti-
vo el establecimiento y/o mantenimiento de la estabilidad 
hemodinámica del paciente, la corrección de la anemia agu-
da o crónica y la prevención de recurrencias(8).

Presentamos un caso de una niña con una anemia grave 
secundaria a una HUD en la cual tanto la paciente como sus 
padres rechazaron la transfusión de sangre.

CASO CLíNICO 

Niña de 13 años que acude al Servicio de Urgencias deri-
vada desde Atención Primaria por un sangrado vaginal de 
un mes de evolución, acompañado de cansancio y palidez 
cutánea sin otros antecedentes personales de interés. Había 
presentado la menarquía hacía año y medio y desde entonces 
las menstruaciones habían sido regulares y de duración nor-
mal, a excepción de este último episodio de sangrado de 30 
días de duración, y que en los últimos días se acompañaba 
de mareo, cansancio, palpitaciones y palidez. 

En la exploración física destacaba una importante pali-
dez, buen relleno capilar, soplo funcional II/VI, taquicardia 
de 123 latidos por minuto y una tensión arterial de 88/46 
(menor al percentil 10). La analítica presentaba una anemia 
severa con hemoglobina de 5 g/dl, hematocrito de 15,7% y 
2.210.000 hematíes, test de embarazo negativo y no presen-
taba alteraciones en la coagulación básica. 

Se consultó al ginecólogo de guardia el cual realizó una 
ecografía abdominal donde objetivó un endometrio hipere-
cogénico y una formación compatible con folículo persistente 
en ovario izquierdo, sin otras alteraciones asociadas. 

En ese momento, se decidió ingreso en la unidad de esco-
lares y se planificó terapia con medicación estrogénica a 
altas dosis, ferroterapia intravenosa y transfusión sanguínea. 

Tras solicitar el consentimiento informado a la menor 
y a sus padres la transfusión sanguínea fue rechazada por 
razones religiosas por lo que el equipo de guardia optó por 
iniciar tratamiento con bolos de suero salino fisiológico, 
etinilestradiol cada 6 horas, ferroterapia intravenosa, ácido 
tranexámico cada 12 horas, y puso en cocimiento el caso 
al Juzgado de Guardia quien autorizó la transfusión si la 
situación vital se comprometiera. Durante las primeras 12 
horas la paciente permaneció estable con taquicardia variable 
entre 120-140 lpm 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 analítica presentando una Hb de 7,5 g/dl, hemato-
crito de 22,6% y 2.880.000 hematíes. Posteriormente se realizó 
estudio del metabolismo del hierro en el que destacó un 
hierro de 9,1 ug/dl, una ferritina de 1 ng/ml y un índice 
de saturación de transferrina de 2,4%, siendo normales el 
resto de parámetros. 

Durante los siguientes días se continuó con adminis-
tración 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 días sucesivos, durante la estancia en 
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la planta y posteriormente de forma ambulatoria, se fueron 
realizando controles analíticos periódicos en los que los nive-
les de hemoglobina fueron ascendiendo progresivamente 
hasta 12 g/dl al mes y medio del ingreso.

DISCUSIÓN

El tratamiento del sangrado vaginal va a depender de 
la importancia del sangrado y de si está activo o no. En los 
sangrados leves la actitud inicial ha de ser la observación 
junto a suplementos de hierro oral (con el objetivo de tratar 
la anemia asintomática leve); si la hemoglobina se encuentra 
entre 10 y 12 g/dl ha de considerarse también la terapia 
hormonal(9), y cuando el sangrado uterino es activo la terapia 
hormonal más adecuada será la combinada cada 6 u 8 horas 
con progesterona más estrógenos, pues estos tienen mayor 
potencial hemostático (10), generalmente durante las prime-
ras 48 horas, posteriormente dos veces al día durante cinco 
días y finalmente una vez el día hasta completar los 21 días.

En los sangrados graves activos (como es el caso de 
nuestra paciente), el tratamiento debe ser combinado inclu-
yendo expansores plasmáticos, terapia hormonal y terapia 
hemostática. En cuanto al tratamiento hormonal se utilizarán 
anticonceptivos orales combinados (ACO) o altas dosis de 
estrógenos. En caso de inestabilidad hemodinámica la tera-
pia de estrógenos se hará por vía intravenosa. Con respecto 
a la terapia hemostática se emplearán compuestos antifibri-
nolíticos como ácido aminocaproico o ácido tranexámico, o la 
desmopresina, que se utiliza clásicamente para el tratamiento 
de la enfermedad de von Willebrand(11).

Respecto a la transfusión de hemoderivados, las direc-
trices de la AABB (Asociación Americana de Banco de 
Sangre) (12) incluyen las siguientes recomendaciones para 
los pacientes estables hemodinámicamente y sin sangrado 
activo: Hb < 6 g/dl, recomienda transfusión excepto en cir-
cunstancias excepcionales; Hb 6 a 7 g/dl, será indicación 
probable de transfusión; Hb 7 a 8 g/dl, la transfusión debe 
ser considerada en postoperatorios o enfermedad cardiovas-
cular estable tras evaluar la situación clínica del paciente; 
Hb > 8 g/dl, no tiene indicación de transfusión salvo en 
circunstancias excepcionales (como anemia sintomática, 
sangrado en curso o síndrome coronario agudo con isque-
mia). En nuestra paciente, estas recomendaciones establecen 
la necesidad de administrar ACO a altas dosis, expansores 
plasmáticos, antifibrinolíticos y transfusión de concentrado 
de hematíes, que fue rechazada.

En el ordenamiento jurídico español el titular del dere-
cho a la información es el paciente, pudiendo también ser 

informadas las personas vinculadas a él(13), que en el caso 
que nos ocupa son los padres. Por tanto tras informar a la 
paciente y a sus padres de la situación de urgencia, el equipo 
de guardia solicita el consentimiento informado para iniciar 
los tratamientos ya que está establecido que toda actuación 
en el ámbito de la salud necesita el consentimiento libre y 
voluntario del afectado(2), en nuestro caso, al ser la paciente 
menor de edad se precisa que el consentimiento informa-
do sea otorgado por representación ya que la paciente es 
menor de edad y el equipo de guardia considera que, dado 
que rechaza la transfusión en una situación de gravedad, no 
es capaz intelectual ni emocionalmente de comprender el 
alcance de la intervención, hechos recogidos en la legislación 
española(2). Este consentimiento informado no se precisaría 
cuando la no administración del tratamiento suponga un 
riesgo para la salud pública o cuando exista riesgo inme-
diato grave para la salud física o psíquica del enfermo(2), no 
cumpliéndose ninguno de esto hechos en nuestra paciente 
ya que, aunque la situación era grave, no existía un riesgo 
inmediato.

Ante la negativa a la transfusión, 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 transfusión si la situación vital se comprometiera, actua-
ción compatible con la Guía de Recomendaciones para el 
empleo de hemoderivados en pacientes testigos de Jehová 
publicada por el SACyL, que aunque publicada en 2010 
es la más actual de la Comunidad(14). Esta actuación por 
parte del equipo de guardia y del Juzgado de Guardia se 
basa en la ley 26/2015(3), que establece que en aquellos casos 
en los que el consentimiento informado es otorgado por 
representación, este debe adoptarse atendiendo siempre al 
mayor beneficio para la vida o salud del paciente, y en caso 
contrario deberá ponerse en conocimiento de la autoridad 
judicial, directamente o a través del Ministerio Fiscal, para 
que adopte la resolución correspondiente. 

En el caso de nuestra paciente, pese a presentar niveles 
de Hb inferiores a 6 g/dl, se decidió realizar una vigilancia 
continua y mantener una actitud expectante, respetando 
las creencias religiosas de la paciente y sus representantes 
legales. La expansión de volumen, uso de antifibrinolíticos, 
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 normalización de la Hb hubiera sido más 
rápida en caso de aceptar la transfusión de sangre.

En anemias importantes, antes de realizar la transfu-
sión de concentrado de hematíes, y siempre que el tiempo 
lo permita, existen otras alternativas como concentrado de 
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hemoglobina no celulares, embolización de la arteria uterina 
ante sangrado uterino o estimulantes de la eritropoyesis, que 
se han usado en anemias de pacientes testigos de Jehová(15,16).

Por tanto, ante una anemia grave en la que el pacien-
te rechaza la transfusión sanguínea se deben valorar otras 
opciones terapéuticas entre las que debe incluirse el hierro 
intravenoso.
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A Antonio y Patrocinio, a Fernando y Javier;
 a los buenos pediatras de Salamanca.

La concesión al Profesor Félix Lorente de la Medalla del 
Memorial ha de ser una gran satisfacción para él, para su 
familia y para todos sus amigos. La decisión 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 profesión, a sus maestros 
y a nuestra sociedad. Por premiar el extenso rendimiento 
de su labor y su gesto me alegro una vez más del acierto de 
nuestra comunidad pediátrica, tan consolidada en torno a 
gente como él. 

Ahora puedo suponerlo con el ánimo regozijado, aunque 
la lúcida melancolía pueda tener algún asiento, traída por 
la rumia de meditaciones y recuerdos, por la presencia de 
los afectos viejos, los que llegan como ráfagas de la vida 
pasada, envueltos en memorias de otros buenos tiempos. 
Pero Félix puede consolarse, porque todavía no es tan mayor 
para sobreponer ese regusto melancólico a la felicidad, el 
abrazo cálido y la sonrisa de sus compañeros, a la emoción 
de los que nos sentimos tan próximos a él. Quiero decir que 
el reconocimiento de nuestra sociedad le llega en un buen 
momento; que está en tiempo de sazón, de una perfecta 
madurez para la sabiduría y la admiración, para ser ejemplo 
y disfrutar trabajando en lo suyo y en lo de los demás, ya 
desde hace tiempo sin plazos fijos, sin los apremios burocrá-
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 sí. 
Pero a partir de este Memorial podrá –más si cabe– empezar 
a cruzar la vida con la lentitud de un personaje, aunque no 
sepa –nunca sabrá– prescindir de esa capa de mundanidad y 
sencillez con que los hombres buenos suelen andar entre los 
demás hombres. Porque Félix ha tenido educación 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. 

Medalla de honor del Memorial

De los mejores entre los buenos
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Sus amigos, los de la amistad más llana y verdadera, me 
han explicado que salió de Ledrada con las lecciones prin-
cipales aprendidas, pertrechado con infinitas inquietudes 
y curiosidades, y que llegó al “viejo ciudadón castellano” 
para realizar el Bachillerato, la carrera de medicina y luego la 
especialidad de pediatría. y que tras sus estancias en Madrid 
y en centros europeos de prestigio, se doctoró bajo la tutela 
del Profesor Valentín Salazar. La Cátedra universitaria y la 
Jefatura de Servicio han sido la culminación de una tarea 
que ha ido completando de forma constante –con la cons-
tancia del hombre confiado e inteligente– en una trayectoria 
docente, clínica y de investigación del primer nivel dentro 
de la medicina infantil española. 

En la más que bimilenaria ciudad descubrió además 
algo sólido y definitivo, encontrando junto a Rosa, mujer 
decididamente discreta y de hermosa sonrisa, verdadera 
razón 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 últimos años los méritos que se han ido añadiendo 
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, pequeño lugar de la 
Sierra de Béjar, su rústico terruño, el de presencias fraternas e 
infalibles, le ha nombrado el pasado año Maestro Matancero, 
sonoro título, mote de hondísima enjundia, que me obligó a 
sacar inventario de los términos decaídos y venidos a menos. 
Así pude saber que Matancero es mucho más que matarife 

y matachín, 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 está 
muy bien asignada. y se lo haremos sentir en la próxima reu-
nión 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. 

Así, escribiendo de Félix lo que hacemos no es más que 
cumplir con la máxima cervantina de que “así 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 día y con muy poco 
hacen mucho por los demás. Con el bronce que conmemora 
a los que han orientado nuestra amplia colectividad, este 
salmantino de brazos abiertos y fecunda sensibilidad, ya no 
podrá disimular su dimensión como referencia y explicación 
de nuestro entorno afectivo.

El Prof. Alfredo Blanco Quirós hace entrega  
de la Medalla de honor del Memorial  
Guillermo Arce–Ernesto Sánchez-Villares  
al Prof. Félix Lorente
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