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Diagndsticos emitidos desde una Unidad de Salud Mental Infantil

a lo largo de un afio

M. RODRIGUEZ RODRIGUEZ!, B. MORENO PAVON', E. FERNANDEZ TEJADA?, A. MEANA MEANA?

1Servicio Pediatria. Hospital Cabueries (Gijon). 2Centro de Salud Zarracina (Gijon). 3Centro de Salud Calzada-I Gijon (Asturias).

RESUMEN

Introduccién y objetivos. Pretendemos conocer los diag-
nosticos emitidos desde una Unidad de Salud Mental Infantil
(SMI) a lo largo de un afo.

Pacientes y métodos. Estudio observacional, descriptivo y
retrospectivo analizando los diagndsticos emitidos desde una
Unidad de Salud Mental Infantil perteneciente al Area Sanita-
ria V de Asturias, entre septiembre de 2013 y agosto de 2014.
Se aplicaron los c6digos de diagndsticos de CIE-10 de la OMS.

Resultados. Se obtuvieron 278 diagndsticos definitivos.
Los trastornos del desarrollo psicolégico, con 62 pacientes
(22%) fue el diagnostico mas frecuente, seguido de los tras-
tornos hipercinéticos con 37 (13%); los trastornos emociona-
les con 34 casos (12%) y los trastornos de reaccion al estrés
grave y adaptacion con 20 (7%) supusieron los principales
diagnésticos.

Conclusiones. El TDAH y el TGD, junto con los tras-
tornos emocionales, han sido los diagndsticos emitidos con
mas frecuencia, siendo los dos primeros mas frecuentes en
varones y los tltimos en nifias.

Palabras clave: Salud Mental Infantil; TDAH; TGD.

ABSTRACT

Introduction and objectives. To know the different diag-
noses in a Children’s Mental Health Unit during a year was
the aim of the study.

Material and methods. An observational retrospective
descriptive study of the diagnoses emitted in a Children’s
Mental Health Unit of the Health Area V of Asturias from
september 2013 to august 2014. CIE-10 diagnostic codes of
WHO were employed.

Results. 278 definitive diagnoses were obtained. Perva-
sive development disorders (PDD), 62 patients (22%), was
the prevalent diagnosis followed by hipercinetic disorders
37 patients (13%). Emotional conditions, 34 patients (12%),
stress reactions and adaptation disorders, 20 (7%) were the
principal diagnoses.

Conclusions. ADHD and PDD along with emotional
disorders had been the most frequent diagnoses; the first two
are most common within boys and the last ones within girls..

Key words: Children’s Mental Health; ADHD; PDD.

INTRODUCCION

Los trastornos psicopatolégicos en nifios y adolescentes
son un frecuente motivo de consulta en la asistencia pediatri-
ca diaria, tanto en Atencién Primaria, como en los servicios
hospitalarios.

En Espafia, no se han realizado estudios de epidemiolo-
gla descriptiva de los trastornos mentales de nifios y adoles-
centes en poblacién general, y de &mbito nacional, solo exis-
ten algunas encuestas comunitarias que aportan informacién
relevante, pero limitada a una determinada drea geografica
y de la cual no se pueden obtener generalizaciones®.

Correspondencia: Andrés Meana. C. Salud Calzada-I. C/ Oriental, s/n. 33212 Gijon (Asturias)
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Diagnésticos emitidos desde una Unidad de Salud Mental Infantil a lo largo de un afio
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Figura 1. Motivos diag-
nosticos: frecuencia de
aparicién de los diag-

TDAH: trastorno por déficit de atencion e hiperactividad.

nésticos predominantes
entre los resultados del
estudio.

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS 2001) estima
una prevalencia de problemas psicoldgicos en la infancia
de un 10 a un 20%. Datos nacionales arrojan valores muy
variables, entre un 7 y un 30%@4.

Pretendemos conocer los diagndsticos emitidos desde
una Unidad de Salud Mental Infantil (SMI) a lo largo de un
afio. Este conocimiento nos permitird conseguir una mejor
aproximacion y manejo diario de los motivos de consulta
mds comunes.

MATERIAL Y METODOS

Se presenta un estudio observacional, descriptivo y
retrospectivo, en el que se analizan todos las diagnésticos
(hasta los 14 afios) emitidos desde una unidad de Salud
Mental Infantil (SMI) perteneciente al Area Sanitaria V de
Asturias (con una poblacién pediatrica de unos 33.500 nifios)
entre septiembre de 2013 y agosto de 2014.

RESULTADOS

Durante el periodo de 12 meses comprendido entre
septiembre de 2013 y agosto de 2014, se atendieron 1.269
pacientes en la USMI, aproximadamente un 3,8% de la pobla-
cion pedidtrica del area. De ellos, 818 eran varones (64,5%)
y los 451 restantes, mujeres (35,5%). La edad media fue de
9 afios y se realizaron una media de entre 6 y 7 consultas
por paciente (6,8).
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Se pudo constatar un diagndstico definitivo en 278
pacientes (22%), quedando pendientes de filiacién diag-
nostica 991 pacientes.

Se utilizaron diagndsticos principales, usando los codigos
diagnosticos de CIE-10 de la OMS®.

En relacién a los motivos diagndsticos, fueron muy
variados, entre los mas frecuentes se encontraron los tras-
tornos del desarrollo psicoldgico, 62 pacientes (22% de los
pacientes con diagndstico), entre los que se encuentran el
Sindrome de Asperger (14 de esos pacientes) o el trastorno
generalizado del desarrollo (19), los trastornos hipercinéticos
(TDAH) con 37 pacientes (13%), los trastornos emocionales,
34 pacientes (12%), trastornos por reaccién al estrés grave y
de adaptacién, 20 pacientes (7%) y finalmente, entre los més
frecuentes estan otros trastornos de comportamiento, que
engloba patologias como encopresis, enuresis, tartamudez,
estereotipias, pica..., con 27 pacientes (9%).

Menos frecuentes fueron diagndsticos como trastornos
de conducta (8 pacientes), la ansiedad (2 pacientes), los tras-
tornos obsesivos (6), trastornos de la ingestién de alimentos
(4) o del suefio (4). Se diagnosticaron 6 pacientes con tras-
tornos en cuanto al ambiente social, otros 6 con problemas
relacionados con hechos negativos en la nifiez y otros 6 con
otros problemas en la crianza del nifio (hostilidad, abandono,
negligencia...).

En cuanto a los problemas en el grupo primario de apo-
yo, es decir, problemas familiares, hubo 16 pacientes (6%),
de ellos la mitad se debi6 a ruptura familiar, separacion o
divorcio de los padres.

En la figura 1 se recogen estos datos.



Atendiendo a la edad de los pacientes con diagndsti-
o, 155 (un 55,7%) eran mayores de 10 afios y entre ellos el
diagnéstico mas frecuente fue el TDAH. Se registraron 86
pacientes (30,9%) con edades comprendidas entre 7 y 9 afios;
en ellos predominaban por igual los diagnésticos de TDAH
y TGD. El siguiente grupo etario (comprendido entre los 4
y los 6 afos) lo componian 33 pacientes (un 11,8%) con el
TGD como diagnéstico mas predominante. Finalmente, en
el grupo de menores de 4 afios, 4 pacientes (un 1,4%), no se
observé mayor incidencia de patologia especifica.

En cuanto a la diferencia entre sexos; el trastorno predo-
minante en niflas fueron los trastornos emocionales (3,7%
de las nifias con diagndstico) y en nifios el trastorno gene-
ralizado del desarrollo (4,8% de los nifios con diagnéstico).
Sigue en frecuencia el TDAH en ambos sexos (1,3% de las
nifias y 3,7% de los nifios).

DISCUSION

Los trastornos psicopatoldgicos son importantes duran-
te la edad pediatrica, siendo los varones més susceptibles
de consultar por ellos que las mujeres, en una proporcién
de 6:4, datos también observados en la literatura®?. Del
total de consultas se pudo obtener el diagndstico en un
22% de los casos: en el resto no fue posible debido funda-
mentalmente a que muchas familias abandonaron el segui-
miento sin llegar a un diagnéstico definitivo. También se
registraron mayor nimero de consultas en pacientes de
edades comprendidas entre los 10 y 14 aflos, con respecto
a otros tramos de edad.

En los menores de 6 afios el trastorno mas frecuente fue
el TGD ya que se trata de pacientes que por la persistencia
y gravedad de los sintomas, contintian con un seguimiento
periédico por parte de la Unidad de SMI. En los mayores
de esa edad, el TDAH fue el diagndstico emitido con mas
frecuencia, este dato concuerda con la edad a partir de la
cual se suele diagnosticar esta patologia: los 6 afios.

La prevalencia del TDAH en Espaa varia segtin los dife-
rentes estudios epidemiolégicos realizados, que son escasos.
Muestran cifras de 6,66% en Castilla y Leén®, del 4-6% en
Sevilla en nifios de 6-15 afios con el DSM-III-R y el cuestio-
nario de Conners, del 1-2% en Navarra® y en Valencia, del
3,5% en nifios de 8 afios, del 2,1% en nifios de 11 afios, y el
1,9% en nifios de 15 afios?0.

Han surgido numerosas asociaciones de familiares afec-
tados y hay una mayor sensibilidad social acerca de proble-
mas especificos (TDAH, autismo y TGD, anorexia, y ahora

M. RODRIGUEZ RODRIGUEZ Y COLS.

A

“Asperger”, “acoso-bullyng”...) exigiendo una respuesta
mucho mas eficaz y rigurosa de la sanidad publica.

Tanto el TDAH como el TGD se diagnosticaron mas en
varones que en mujeres, mientras que los trastornos emo-
cionales se registraron con mas frecuencia en las nifias que
en los nifios.

Llama la atencién el elevado porcentaje de nifios con
TGD atendidos en SMI puesto que es una patologia que
pudiera ser mas susceptible de ser derivada a consultas de
Neuropediatria, por lo menos de forma inicial, para descartar
patologias asociadas.

Convendria continuar con estudios similares para deter-
minar y concretar tendencias en las patologias referidas.
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Caso clinico

Sindrome hemolitico-urémico: a prop6sito de dos casos

E. ORTEGA VICENTE', B. SALAMANCA ZARZUELA? M. BENITO GUTIERREZ?, S. PUENTE MONTES?,

M. PINO VELAZQUEZ?

1Residente de Pediatria. Hospital Clinico Universitario de Valladolid. 2Residente de Pediatria. Hospital Universitario Rio Hortega de
Valladolid. *Médico Adjunto de UCI Pedidtrica. Hospital Clinico Universitario de Valladolid. *Médico Adjunto de Pediatria. Hospital

Universitario Rio Hortega de Valladolid.

RESUMEN

Introduccién. El sindrome hemolitico-urémico (SHU)
se define por la triada: anemia hemolitica microangiopa-
tica, trombopenia e insuficiencia renal aguda. Existen dos
variantes: tipico y atipico. El sindrome hemolitico-urémico
tipico suele ser secundario a un proceso gastrointestinal
principalmente diarrea mucosanguinolenta producida por
E. coli enterotoxigénico y menos frecuentemente por Shi-
gella dysenteriae y otras bacterias productoras de la toxina
Shiga. E1 SHU tipico supone el 90% de los casos en nifios.
La variante atipica (10% de los casos), no asocia diarrea y
puede ser secundaria a infeccion invasiva por Streptococcus
pneumoniae, a trastornos en la regulacién del complemento
de origen genético o a factores externos (farmacos, infec-
ciones...). Tienen, en general, peor prondstico y su menor
frecuencia dificulta su reconocimiento.

Casos clinicos. A continuacién presentamos dos casos
de SHU ocurridos en nuestra UCIP, uno atipico y otro tipico
en los que el diagndstico, evolucién y tratamiento fue nota-
blemente diferente.

Palabras clave: Sindrome hemolitico-urémico (SHU);
Atipico; Streptococcus pneumoniae; Insuficiencia renal.

ABSTRACT

Introduction. Hemolytic-uremic syndrome (HUS) is
defined by the triad of microangiopathic hemolytic anemia,

thrombocytopenia and acute renal failure. There are two
variants: typical and atypical. The typical HUS is usually
secondary to gastrointestinal mucosanguinolenta process
mainly diarrhea caused by enterotoxigenic E. coli and Shigella
dysenteriae less frequently, producing the Shiga toxin. The
typical HUS accounts for 90% of cases in children. Atypical
variant (10% of cases), not associated diarrhea and may be
secondary to infection by Streptococcus pneumoniae invasive
and disturbances in complement regulation genetic or exter-
nal factors (drugs, infections ...). Generally they have worse
prognosis and less often difficult to recognize.

Clinical cases. Here are two cases of HUS occurring in
our PICU, one atypical and other typical in the diagnosis,
treatment and evolution was remarkably different.

Key words: Hemolytic-uremic syndrome (HUS); Atypi-
cal; Streptococcus pneumoniae; Renal failure.

INTRODUCCION

El sindrome hemolitico-urémico (SHU) se define por la
trfada: anemia hemolitica microangiopatica, trombopenia
e insuficiencia renal aguda. Existen dos variantes: tipico y
atipico.

El sindrome hemolitico-urémico tipico suele ser secun-
dario a un proceso gastrointestinal principalmente diarrea
mucosanguinolenta producida por E. coli enterotoxigénico
y menos frecuentemente por Shigella dysenteriae y otras bac-
terias productoras de la toxina Shiga. EI SHU tipico supo-
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TABLAL ~ DATOS CLINICOS DE LOS PACIENTES 1 Y 2.
Plaquetas Creatinina Estancia
Deposiciones Hb minima minimo Urea max max Depuracién en
Microorganismo  con sangre (g/d) (/ul) (mg/dI) (mg/dl) extrarrenal ~ Secuelas ~ UCIP
Tipico E. coli O:111 Si 6,9 22.000 116 0,88 No No 7
Atipico S. pneumoniae No 59 11.000 245 345 Diélisis HTA 21
peritoneal Sordera
neuro-
sensorial

ne el 90% de los casos en nifios. La variante atipica (10%
de los casos), no asocia diarrea y puede ser secundaria a
infeccién invasiva por Streptococcus pneumoniae, a trastor-
nos en la regulaciéon del complemento de origen genético
0 a factores externos (farmacos, infecciones...). Tienen, en
general, peor pronéstico y su menor frecuencia dificulta su
reconocimiento.

CASO1

Varén de 8 meses trasladado a nuestra UCIP por cuadro
de shock séptico asociado a meningitis. Sin antecedentes
familiares y personales de interés y calendario vacunal
actualizado con tres dosis de vacuna antineumocécica
13valente. A su llegada, precisa 3 expansiones de suero
salino fisiolégico por inestabilidad hemodindmica y signos
de hipoperfusion. Tras la estabilizacion inicial, empeora-
miento brusco con distrés respiratorio grave y depresion
neuroldgica por lo que se inicia ventilacién mecénica.
Recibe antibioterapia con cefotaxima intravenosa, con-
firméandose sepsis-meningitis por S. pneumoniae serotipo
10 A, en hemocultivo y LCR. Desde el ingreso mantiene
tensiones arteriales por encima del percentil 99 para su
edad, inicidndose tratamiento con furosemida. Empeora-
miento progresivo de la funcién renal con valores maximos
de urea de 245 mg/dl y creatinina 3,16 mg/dl, junto con
oligoanuria y hipertension a pesar de afadir nifedipino
al tratamiento. Anemia progresiva con cifras minimas de
hemoglobina de 5,8 g/dl, sugerente de hemolisis y pla-
quetopenia minima de 11.000/ul precisando varias trans-
fusiones de concentrado de hematies y una de plaquetas.
Ante fallo renal se sospecha SHU secundario a neumococo,
iniciando diélisis peritoneal durante ocho dias tras los cua-
les mejoran los parametros analiticos y de funcion renal.
El resultado del Coombs directo fue negativo y las cifras
de complemento normales. Tras la estabilizacién y mejo-

ria, se realiza resonancia magnética cerebral, apreciandose
coleccién subdural izquierda y empiema frontal que es
drenado de manera urgente, permaneciendo el paciente
con buena recuperacion neuroldgica y resolucién total de
hemiparesia. Finalmente se realiza valoracién de la fun-
cién auditiva con otoemisiones y potenciales auditivos
sin detectarse audicion de forma bilateral, por lo que se
colocan implantes cocleares con buena evolucion. Actual-
mente permanece asintomdtico con funcién renal normal y
sin tratamiento, tiene un desarrollo psicomotor adecuado
a la edad y audicion conservada.

CASO2

Mujer de 15 meses con gastroenteritis enteroinvasiva de
5 dias de evolucién y deshidratacion leve. En las primeras
24 horas de ingreso aparecen signos clinicos y analiticos
de hemdlisis con anemia (hemoglobina minima 6,9 g/dl
y esquistocitos en frotis de sangre periférica), trombope-
nia (valor minimo 22.000 plaquetas), y elevacién de cifras
de urea de hasta 116 mg/dlI con creatinina de 0,88 mg/dI,
compatible con SHU tipico. Precisa una tinica transfusién
de concentrado de hematies el dia previo al alta. Mantiene
constantes estables salvo tension arterial al ingreso por enci-
ma del percentil 95 y oligoanuria, con normalizacién pro-
gresiva tras restriccion hidrica y furosemida. Realiza varias
deposiciones hemorrdgicas durante las primeras 48 horas
(2-3 al dfa), posteriormente deposiciones semiliquidas sin
productos patolégicos hasta la total resolucion. Afebril en
todo momento, con PCR maxima de 14 mg/1 sin tratamien-
to antibiético. Coprocultivo positivo para E. coli O:111. En
control posterior al alta, funcion renal y tension normales
sin necesidad de medicacién antihipertensiva.

Los datos clinicos de ambos pacientes se resumen en la
tabla I. En la tabla II se resumen las caracteristicas principales
de ambos tipos de SHU.
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TABLA II.  CARACTERISTICAS CLINICAS DEL SINDROME HEMOLITICO
URrEMICO D+ Y D-.

SHU D+ SHU D-
Antecedentes No Si
patolégicos familiares
Edad < Tano > 5 afos
Variedad estacional Si No
Prédromos Diarrea No diarrea
Hipertension Moderada Severa
endocraneana
Complicaciones Poco comunes Comunes
Histologfa Microangiopatia Arteriopatia

glomerular

Recurrencia Rara Comun
Frecuencia 90% de los casos ~ 10% de los casos
Evolucién Buena Mala
Factor vonWillebrand Presente Ausente
disfuncional
Alteracion factor H No Si
DISCUSION

La triada constituida por anemia hemolitica, trombocito-
penia e insuficiencia renal aguda define el sindrome hemoli-
tico urémico. En la mayoria de los casos la tendencia es hacia
la recuperacion de la funcién renal y normalizacién de la
tension arterial, aunque existen casos en los que la afectacion
extrarrenal (alteraciones digestivas y pancredticas, infarto
cerebral...) producen secuelas que empeoran la calidad de
vida a largo plazo.

EISHU tipico, forma més frecuente, se presenta en el con-
texto de procesos digestivos, principalmente producidos por
Escherichia coli O157:H7 u otras bacterias enterotoxigénicas
productoras de toxina shiga, denominandose D+.

En esta forma, el antecedente de diarrea sanguinolenta
suele ser clave para el diagnéstico. En general el tratamien-
to es de sostén. El uso de antibidticos o antidiarreicos no
acorta la duracién de la diarrea y parece aumentar el riesgo
de SHU. El pronéstico ha mejorado notablemente debido
a la rapida instauracién de tratamiento para evitar el fallo
renal principalmente. Se debe poner especial interés en el
tratamiento de la anemia y trombopenia asi como del fallo
renal agudo y la hipertension arterial.

La forma atipica, menos frecuente, suele ser secundaria
a infeccion por Streptococcus pneumoniae ya sea respiratoria o
meningitis, sin antecedente de infeccién gastrointestinal. Se
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denomina también D- y conlleva un peor prondstico. E1 SHU
atipico se ha descrito en el contexto de enfermedades sistémi-
cas, asociado a farmacos, infecciones o debido a alteraciones
genéticas en el sistema de regulacién del complemento.

La asociacién de neumococo y SHU es la causa mas fre-
cuente de las formas atipicas y fue publicado por primera
vez en Espafia en el afio 1974 en nuestro hospital. Desde este
caso la frecuencia ha ido aumentando, siendo la incidencia
actual de 0,015 casos por cada 100.000 nifios. Numerosas
series de casos publicados las tiltimas décadas coinciden en
el predominio de la infeccion neumocdécica en la etiologia
del SHU atipico. Segtin esto, casi la mitad (40-50%) estarian
causados por neumococo. El serotipo mas frecuentemente
implicado es el 19 A no incluido en la primera vacuna hep-
tavalente pero si en las posteriores 13 y 23-valente. Nuestro
paciente estaba vacunado con la vacuna Prevenar 13 que
no incluye el serotipo causante en este caso, 10 A.

Aunque la patogenia es todavia incierta, se ha propuesto
que la neuraminidasa producida por el Streptococcus pneu-
monige durante la infeccién juega un papel importante al
unirse a la membrana de las células endoteliales, plaquetas y
hematies, exponiendo el antigeno de Thomsen-Friedenreich
o antigeno T. Este antigeno es reconocido por anticuerpos
de tipo IgM circulantes que activan la reaccion antigeno-
anticuerpo, dando lugar a poliaglutinacién con hemdlisis
y trombosis intravascular con lesién vascular asociada. La
teoria de la neuraminidasa tiene detractores que aportan
estudios en los que no se ha encontrado el antigeno T en
nifios con SHU asociado a neumococo.

La clinica en este caso se caracteriza por la ausencia de
prédromos de tipo gastrointestinal ademads del inicio insi-
dioso y seguir un curso recidivante o progresivo antes del
establecimiento de disfuncion renal.

Los D-SHU debidos a neumococo tienen peor prondstico
que los causados por E. coli y que otros SHU atipicos, con
mayor mortalidad y mayor frecuencia de secuelas perma-
nentes. Para la mayoria de los autores, los pacientes suelen
recuperar la funcién renal a largo plazo pero existen series
en las que se ha documentado insuficiencia renal crénica
o hipertensi6n arterial permanente con tratamiento de por
vida. En un estudio realizado en nuestro pais, el porcentaje
de afectacién renal y/o enfermedad renal crénica alos 5y
10 afios de seguimiento, es del 35% (incluyendo disminucién
del filtrado glomerular, proteinuria residual e hipertension
arterial persistente). La HTA aislada supone en torno al 3%
de las secuelas.

La primera linea de tratamiento en pacientes con SHU
atipico agudo debe ser el recambio plasmatico con plasma
fresco congelado diario, hasta mantener plaquetas, hemo-



globina y LDH en valores normales y la funcion renal mejo-
re. Numerosos estudios recomiendan iniciar plasmaféresis
empirica lo antes posible, ya que previene la sobrecarga de
volumen, el dafio cardiaco y la hiperproteinemia que se desa-
rrolla al infundir grandes cantidades de plasma. En nuestro
caso no se pudo hacer por imposibilidad técnica de tratar
al paciente pediatrico por los Servicios de Hematologia y
Nefrologia en nuestro hospital.

Las transfusiones de plaquetas estan contraindicadas
salvo sangrado masivo o disminucion extrema del niimero,
debido a que empeoran la microangiopatia.

En aquellos casos asociados al antigeno-T deben admi-
nistrarse derivados hematolégicos lavados y evitar el plasma
fresco congelado hasta que la infeccién sea controlada, ya
que se puede aumentar el dafio celular debido a la reaccién
antigeno-anticuerpo.

La dialisis peritoneal estarfa indicada en aquellos casos
en los que el paciente se encuentra en oliguria sin respuesta
a dosis altas de diuréticos (furosemida), en caso de sobre-
carga hidrica, acidosis que no responde a la administracién
de bicarbonato y/o hipertension arterial refractaria a far-
macos. La duracion del tratamiento de sustitucion renal es
un importante factor pronéstico, en nuestro caso fue de 8
dias, menor respecto a otras publicaciones en los que se
mantuvo durante 10, 19 y 35 dias. Los pacientes con mayor
duracién de la dialisis tendrfan mayor riesgo de desarrollar
insuficiencia renal crénica.

En los ultimos afios, se viene hablando de la utilizacion
de eculizumab, anticuerpo monoclonal de tipo Ig G que
inhibe la formacién del complejo de ataque a membranas
de la via final del complemento, impidiendo el desarrollo
de la microangiopatia. Estudios han demostrado que mejo-
ra el recuento plaquetario, la funcion renal y disminuye la
hemdlisis. Se estd usando principalmente en SHU atipico
asociado a alteraciones en la regulacién del complemento.
Se ha asociado a infecciones graves por Neisseria meningitidis
y Haemophilus influenzae b por lo que los pacientes deben
recibir vacunacion contra estos gérmenes lo antes posible.
En algunos paises como Francia, asocian antibi6ticos duran-
te todo el tiempo que dura el tratamiento con eculizumab.

Para concluir, queremos destacar que actualmente el tér-
mino de SHU esta siendo sometido a debate y se prefiere
hablar de microangiopatia trombética (MAT) que incluye
SHU asociado a infecciones (por gérmenes productores de
toxina Shiga como E. coli, y Streptoccocus pneumoniae debido
a neuraminidasa), SHU atipico relacionado con anomalias en
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el complemento, MAT secundarias (embarazo, otras infeccio-
nes, neoplasias, fairmacos, acidurias. ..) y pirpura trombotica
trombocitopénica (alteraciones en ADAMS 13). Debemos
sospecharlo ante anemia hemolitica, trombocitopenia y
signos de insuficiencia renal, sobre todo en el contexto de
infecciones neumocdcicas o diarreas enteroinvasivas. Tanto
su origen como su evolucion, asi como las pruebas comple-
mentarias, nos orientaran a su importante clasificacién, de
cara al prondstico ya que se trata de una entidad con una
elevada morbimortalidad en el paciente pedidtrico. Una vez
superado el momento agudo, los pacientes deben tener un
seguimiento estrecho de la funcion renal y la tension arterial
a largo plazo.
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Caso Clinico

Lumbalgia en Pediatria: ;Una entidad siempre banal?
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RESUMEN

El dolor lumbar en el nifio y adolescente es una patologia
frecuente. Generalmente su prondstico es bueno. Existen casos
en los que el dolor es crénico o progresivo o se asocia a otra
sintomatologfa que requieren un abordaje distinto. Es impor-
tante descartar en estos casos patologia organica asociada.

Se presenta el caso clinico de una nifia de 11 afios depor-
tista con lumbalgia de aparicién aguda asociada a clinica
neuroldgica tipo parestesias en extremidades inferiores. En la
radiografia lateral de columna y en la resonancia magnética
nuclear se evidenci6 una espondilolisis bilateral con espon-
dilolistesis. Dada la clinica de la paciente y la evolucién de
la enfermedad se decidio realizar fijacion quirdrgica de la
columna con buena evolucién posterior.

La espondildlisis con o sin espondilolistesis asociada es
una causa frecuente de dolor lumbar en nifios y adolescentes
deportistas. Hay que tener en cuenta esta patologfa a la hora
de abordar los pacientes pediatricos con dolor lumbar, espe-
cialmente en aquellos con signos clinicos de posible causa
orgéanica.

Palabras clave: Lumbalgia; Pediatria; Espondildlisis;
Espondilolistesis.

ABSTRACT

Low back pain is a frequent pathology in children and
adolescents. The prognosis is usually favorable. There are

patients who have chronic or progressive pain or assocciated
with other symptoms that require a different approach. Rul-
ing out organic pathology in these patients is needed.

We report the case of a 11-year-old athlete girl with acute
onset low back pain associated with neurological symptoms
such paresthesias in the lower extemities. Bilateral spon-
dylolysis with spondylolisthesis was evidenced in the lateral
radiograph of the spine and in the magnetic nuclear reso-
nance. By the clinic and disease progression was decided to
perform surgical spinal fixation with good outcome.

Spondylolysis with or without associated spondylolisthe-
sis is a common cause of back pain in children and adoles-
cent athletes. This condition must be studied when address-
ing pediatric patients with low back pain (LBP), specially in
cases with clinical signs of possible organic cause.

Key words: Low back pain; Pediatrics; Spondylolysis;
Spondylolisthesis.

INTRODUCCION

El dolor lumbar es un motivo de consulta frecuente en
Pediatria. Su intensidad y mecanismo de produccién gene-
ralmente no son relevantes y no condicionan en gran medida
la calidad de vida del nifio o adolescente que lo padece. Sin
embargo, hay un grupo de pacientes en los que, por su inten-
sidad o por la causa que lo origina, sus actividades diarias
se ven mas limitadas. Estos pacientes requieren un abordaje
que identifique signos o sintomas que hagan sospechar la
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existencia de patologias no banales que puedan condicionar
el prondstico de la enfermedad.

Dentro de las causas con importancia prondstica se
encuentra la espondildlisis con o sin espondilolistesis aso-
ciada. Las consecuencias neurolégicas —principalmente
déficit motor- de esta patologia pueden condicionar en
gran manera el pronéstico de estos pacientes, por lo que es
necesario tenerla en cuenta a la hora de valorar a los nifios
y adolescentes con dolor lumbar persistente o crénico en
nuestra consulta.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de una paciente de 11 afios y 6 meses
que acude a la consulta por dolor lumbar de aparicién brusca
dos dias antes, mientras jugaba al baloncesto. Refiere dolor
mecanico, que aumenta con los movimientos y mejora con
el reposo, no irradiado, sin haberse modificado desde su
aparicion. No refiere antecedente traumatico ni esfuerzo
fisico intenso claro. No presenta dificultad para la marcha
ni otros déficits.

Ala exploracion fisica no se evidencia inflamacién, edema
ni hematoma en regién lumbar. La flexion y extension de la
columna es completa aunque la paciente refiere dolor en las
posiciones extremas. Las extremidades inferiores son norma-
les sin asimetria de las mismas. En el test de Adams (flexién
de columna vertebral con rodillas extendidas partiendo de
bipedestacion, el médico se sittia por detras y valora la exis-
tencia de gibas o asimetrias) se evidencia minima giba dorsal
derecha. La exploracion neuroldgica es normal. Se indica a la
nifia que haga reposo relativo y que aplique frio local. Ade-
mds, se pauta ibuprofeno a 35 mg/kg/dia durante 4-5 dias.

La nifia reconsulta una semana mas tarde por persisten-
cia del dolor con las mismas caracteristicas que en la visita
previa, indicando ademas que el dolor empeora con el decti-
bito y que presenta parestesias en la pierna izquierda de loca-
lizaci6n variable, mas intensas en bipedestacion prolongada.
A la exploracion fisica se evidencia dolor a la palpacién de
apofisis espinosas L5 y vértebras sacras superiores sin defor-
midades evidentes. El tono y la fuerza de las extremidades
inferiores son normales. No se objetivan niveles sensitivos
(zona cutdnea con anestesia a partir de alguna raiz sensitiva)
ni disestesias claras durante la exploracién. Debido a la per-
sistencia del dolor y a la asociacién con clinica neurolégica
se decide realizar una radiografia AP y lateral de columna
lumbosacra, evidencidndose una espondilolistesis del 50%
con probable espondil6lisis bilateral de L5 (Fig. 1). Se deriva
a la paciente a la Unidad de Rehabilitacion del hospital de
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Figura 1. Radiografia lumbosacra proyeccién lateral. Anterolistesis
L5. En esta radiografia se evidencia anterolistesis de la vértebra
L5 sobre la S1. No se evidencian alteraciones significativas en los
cuerpos vertebrales.

referencia, donde se confirma el diagndstico y la existencia
de espondil6lisis bilateral tras realizacién de radiografias
con proyecciones oblicuas de la columna lumbosacra. Se
indica analgesia y observacién clinica manteniendo ejercicio
fisico moderado sin cargas bruscas sobre la region afecta
durante dos meses. En este periodo de tiempo se amplia el
estudio de imagen con resonancia magnética (RM) y tomo-
grafia axial computarizada (TC) lumbares, evidenciandose
espondildlisis bilateral, horizontalizacién de las laminas y
anterolistesis > 25% (Fig. 2).

Tras el periodo de observacion clinica y ante la persis-
tencia de la sintomatologia descrita, se decide intervenir
quirtrgicamente mediante artrodesis circunferencial L5-51,
para fijar la columna vertebral. Tras la intervencion se indicd
corsé rigido durante un mes y reincorporacién progresiva al
régimen de vida normal, evolucionando adecuadamente sin
reaparicién de ninguna sintomatologfa y realizando actividad
fisica habitual progresivamente mds intensa.
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Figura 2. Resonancia magnética nuclear. Imagen sagital en T1.
Anterolistesis del 50% de L5. Degeneracion disco intervertebral
L5-S1. En esta imagen se objetiva la anterolistesis de L5 que se
puede cuantificar de un 50%. Ademas se ve degeneracién del disco
intervertebral L5-51. No hay signos de estrechamiento significativo
del canal medular.

DISCUSION

Dolor lumbar en paciente pediatrico

El dolor lumbar en nifios y adolescentes supone un moti-
vo de consulta frecuente en Pediatria. Se define como el
dolor localizado entre margenes costales y pliegues gliteos,
normalmente acompafiado de limitacién funcional y modi-
ficado por posturas y movimientos sin causa objetivable®.

Se estima que el dolor lumbar afecta entre el 19-70% de
los nifios mayores de 8 afios en algiin momento®1?. Es mas
frecuente en adolescentes y, especialmente, en deportistas,
siendo més intenso cuantas mds horas de actividad fisica®!.
Otros factores asociados a una mayor prevalencia de dolor
Iumbar son el sexo femenino, obesidad e historia familiar
de lumbalgia®@39.
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Las causas de este dolor pueden ser multiples: la mayo-
ria son leves —traumatismos, contracturas musculares,
lesiones ligamentosas—, pero hay causas que pueden dar
lugar a problemas mas graves y que requieren un manejo
precoz para mejorar el prondstico y la calidad de vida del
paciente —tumores, prolapsos y hernias discales, espon-
dilolisis con o sin espondilolistesis, infecciones, enferme-
dad de Scheuermann, escoliosis, trastornos inflamatorios
autoinmunes—?.

El grado de afectacion es variable. Entre el 10 y el 40%
de pacientes presentan limitaciones de las actividades dia-
rias objetivables mediante diversas escalas: Oswestry Lower
Back Pain Disability Questionnaire, Michelis Functional Scale,
Quality of Life®1213),

El diagnéstico es clinico, asociado a pruebas diagnésticas
complementarias si el dolor es persistente o asocia sintomas
neurolégicos (radiografia lateral de columna, tomografia
axial computsrizada o resonancia magnética nuclear de
columna lumbosacra).

El manejo terapéutico se basa en el control del dolor
con analgésicos, reposo y fisioterapia para reforzar la mus-
culatura lumbar. Existen controversias sobre la eficacia de
programas de educacion postural sobre la disminucién de
la prevalencia de dolor lumbar, aunque, en general, se con-
sideran ttiles12.

Espondilélisis como causa de dolor lumbar en paciente
pediatrico

La espondildlisis con o sin espondilolistesis es la causa
mas frecuente de dolor lumbar crénico en deportistas. En
estos pacientes se producen cambios inflamatorios en la pars
interarticularis y las carillas articulares que pueden ser el
origen del dolor y condicionar fracturas de estrés en esa loca-
lizacion®!. Otras posibles causas del dolor en la espondilé-
lisis son los cambios degenerativos en el disco intervertebral
y la inestabilidad articular. Las localizaciones mas frecuentes
son las vértebras L5 (65-85%) y L4 (10-20%)14 .

El diagnéstico de confirmacion tras la sospecha clinica
se realiza inicialmente con radiografia convencional (pro-
yecciones lateral y oblicua), aunque la técnica mas sensible
y especifica es la RM. También pueden resultar ttiles la TC
y la tomografia computarizada con emision de positrones
(SPECT)©1516),

El manejo terapéutico depende de la intensidad del dolor,
de la pérdida de funcionalidad, de la existencia de sintomas
neuroldgicos asociados y del grado de espondilolistesis y
requiere valoracién individualizada en unidades especia-
lizadas. En casos leves (dolor no intenso, minima pérdida
funcional, no asociacién de sintomas neuroldgicos y espon-



dilolistesis menor del 50%) suele mejorar con reposo relativo,
con detencién de actividad deportiva durante al menos tres
meses, asociado a analgesia y fisioterapia para el fortaleci-
miento de la musculatura paravertebral. En estos casos, la
mejoria clinica no siempre se asocia a mejoria radiol6gica
y viceversa. En casos graves o progresivos, como el caso
presentado, es necesario recurrir a la cirugia para estabilizar
la columna lumbar®121415),

En conclusion, es importante valorar adecuadamente a
los nifios y adolescentes con dolor lumbar, especialmente
aquellos que practican deporte de forma habitual y aquellos
que presenten afectacién neurolégica asociada (parestesias,
disestesias, impotencia funcional, claudicacion de la extremi-
dad inferior, etc.). La espondildlisis con o sin espondiloliste-
sis es una entidad frecuente en estos pacientes y requiere de
un diagnéstico precoz para ser tratado de forma adecuada
y mejorar la calidad de vida del paciente.
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Caso Clinico

Exoftalmos unilateral de corta evolucion.
Una forma de debut de un neuroblastoma
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RESUMEN

El neuroblastoma (NB) es el tumor extracraneal sélido
mas frecuente en la infancia. Representa el 7% de los canceres
pedidtricos. Se origina de la cresta neural, y puede aparecer
en cualquiera de los sitios anatémicos a lo largo de la cadena
ganglionar simpatica, asi como en la glandula suprarrenal.
E190% ocurre en menores de 5 afios. Presenta un amplio
espectro de comportamiento clinico. Los estudios muestran
metastasis orbitarias en el 10-20% de los casos. La proptosis
y equimosis periorbitaria son consideradas dos de los signos
clasicos del neuroblastoma en nifios.

Presentamos el caso de una paciente de 4 afios de edad
con un neuroblastoma metastésico que se manifesté6 como
una proptosis de corta evolucién al diagnéstico, sin otro tipo
de sintomatologfa ni hallazgos en la exploracion fisica. Tras
las pruebas complementarias, se la diagnostic6 de neuroblas-
toma estadio IV de la INSS (The International Neuroblastoma
Staying System). No se localizo el tumor primario. Se realiz6
tratamiento con quimioterapia de induccién, terapia de acon-
dicionamiento y trasplante aut6logo de progenitores hema-
topoyéticos, entrando en remisién completa. Posteriormente
inmunoterapia, manteniendo enfermedad residual negativa.

Queremos destacar la importancia de un diagndstico
precoz en esta patologia de cara a la supervivencia del
paciente, y que siempre debe considerarse el diagndstico
de NB ante un exoftalmos en un paciente previamente sano.
El tratamiento de los pacientes con neuroblastoma de alto

riesgo es multimodal, habiendo mejorado el prondstico el
uso combinado de inmunoterapia, acido 13 cis-retinoico y
trasplante autélogo de médula 6sea.

Palabras clave: Neuroblastoma; Proptosis; Exoftalmos.

ABSTRACT

Neuroblastoma (NB) is an extracranial solid brain tumor
found most frequently during childhood. It represents 7%
of the pediatric cancers. It originates in the neural crest and
can appear in any part of the anatomy along the ganglionic
sympathetic chain, as well as in the adrenal gland. 90% of
cases occur en children under the age of 5. It presents a broad
spectrum of behavior. Studies have shown orbital metastases
in 10-20% of cases. Proptosis and ecchymosis periorbitary are
considered two classic signs of neuroblastoma in children.

We are presenting a case of a 4 year old female patient
with metastatic neuroblastoma that manifested like a propto-
sis of short evolution to its diagnosis, without any other type
of symtomatololgy or findings in the physical exploration.
After complementary tests she was diagnosed with stage IV
neuroblastoma in the INSS (The International Neuroblas-
toma Staying System). The primary tumor was not located.
Complete remission was obtained using induction chemo-
therapy, conditioning therapy and autologous hematopoi-
etic progenitors transplant. After immunotherapy negative
residual disease was maintained.
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Figura 1. Masa que infiltra la pared de la 6rbita izquierda, bien
delimitada.

We would like to highlight the importance of early diag-
nosis in this pathology facing the patient’s survival and
must always consider the NB diagnosis when an exoph-
thalmos presents in a previously healthy patient. Treatment
in patients with high risk neuroblastoma is multimodal,
having improved the prognosis by using a combination of
immunotherapy, 13-cis-retinoic acid and the autologous bone
marrow transplant.

Key words: Neuroblastoma; Proptosis; Exophthalmos.

INTRODUCCION

El neuroblastoma (NB) es el tumor extracraneal sélido
mas frecuente en la infancia. Representa el 7% de los canceres
pedidtricos. Se origina de la cresta neural, y puede aparecer
en cualquiera de los sitios anatémicos a lo largo de la cadena
ganglionar simpatica, asi como en la glandula suprarrenal.
E190% ocurre en menores de 5 afios. Presenta un amplio
espectro de comportamiento clinico. Los estudios muestran
metastasis orbitarias en el 10-20% de los casos. La proptosis
y equimosis periorbitaria son consideradas dos de los signos
clasicos del neuroblastoma en nifios. El objetivo del presente
caso clinico es recordar que ante la presencia de un exoftal-
mos siempre se debe considerar un neuroblastoma como
diagnéstico, puesto que la deteccion precoz de este cuadro
va a ser decisiva de cara a la supervivencia del paciente.

Figura 2. Masa que infiltra la pared lateral de la érbita izquierda.

CASO CLINICO

Nina de 4 afios de vida, que acudio al hospital por pre-
sentar una proptosis en el ojo izquierdo de 1 mes de evolu-
cién. No presentaba dolor, diplopia ni otra sintomatologia.
La exploracién fisica era normal, salvo por presentar una
minima limitacién de la desviacion lateral izquierda del ojo
izquierdo. Se realizaron los siguientes estudios: hemogra-
ma, velocidad de sedimentacién globular y bioquimica: nor-
males, catecolaminas en orina: 5-hidroxiindolacético, dcido
vanilmandélico y dcido homovanilico elevados, radiografia
de térax, normal. Se completo el estudio con TAC y RMN
craneal, encontrandose una masa que infiltraba la pared de
la 6rbita izquierda y masa de partes blandas. En la RMN de
abdomen, se encontr¢ a nivel suprarrenal derecho una lesién
nodular de didmetro méaximo de 1 cm. Se realizé gammagra-
tia con meta-yodobencilguanidina, objetivandose captacién
intensa del radiotrazador en el ala izquierda del esfenoides,
y captaciones focales en ambas tuberosidades tibiales bila-
terales, con captacion difusa en toda la médula ésea. No se
observé captacion en ningtin momento por las glandulas
suprarrenales ni de la lesion descrita previamente en la ima-
gen de RMN. La paciente fue derivada en ese momento a
la Unidad de Oncologfa Infantil de referencia en su area. Al
no objetivarse captacién en las suprarrenales, no se realizé
biopsia de la zona. Se consider¢ en el centro de referencia
en el que se completo el estudio que no existia tumor prima-
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rio. Se realizaron aspirados medulares bilaterales con seve-
ra infiltracién metastasica de NB. Las biopsias de médula
6sea bilaterales tuvieron el siguiente resultado: infiltracién
medular por NB indiferenciado, heterogeneidad genética
intratumoral del MYCN (no amplificado en la izquierda,
y ganancia del MYCN en la derecha), integridad de 11q.
Con el diagndstico de neuroblastoma estadio IV de la INSS
(metastasis en médula 6sea y hueso con ausencia de tumor
primario), se realiz6 tratamiento con quimioterapia de induc-
cion, trasplante autélogo de progenitores hematopoyéticos
de sangre periférica y terapia de mantenimiento con acido
retinoico, IL-2 y anti-GD2, presentando enfermedad residual
negativa al fin del tratamiento.

DISCUSION

El neuroblastoma es el tumor extracraneal s6lido mas fre-
cuente en la infancia, y el cuarto en frecuencia del cémputo
total de neoplasias después de las leucemias, los tumores
del sistema nervioso central (SNC) y los linfomas®. Es el
tumor mas frecuente en menores de un afio. Representa el
7% de los canceres pedidtricos y es la causa del 15% del
total de muertes por procesos oncolégicos en la infancia.
Presenta un amplio espectro de comportamiento, ya que es
la neoplasia en que se han demostrado mas casos de regre-
sién espontanea y diferenciacion a tumor benigno, mientras
que en algunos nifios con formas metastésicas puede causar
fallecimiento®. Se origina de la cresta neural, durante la
embriogénesis, y puede aparecer en cualquiera de los sitios
anatomicos a lo largo de la cadena ganglionar simpatica des-
de el cuello a la pelvis, asi como en la glandula suprarrenal.
E195% de los casos se diagnostica antes de los 10 afios y el
90% ocurre en menores de 5 afios. Existen formas familiares
del NB pero representan menos del 2% de los casos®.

Se manifiesta como masa tumoral asintomatica dura y
fija a lo largo de las vias simpaticas, mas frecuente en abdo-
men®. Las lesiones cutaneas y de tejidos blandos, pueden
confundirse con lesiones por traumas y maltrato infantil®).
El neuroblastoma toracico es, por lo general, un hallazgo
radiografico y raramente ocasiona un sindrome de la vena
cava superior (puede manifestarse como dificultad respira-
toria). En la pelvis puede producir alteraciones vesicales o
intestinales debidas a compresion de 6rganos por la masa. Es
rara la obstrucci6n intestinal. En el 60-65% de los casos existe
enfermedad metastasica al diagndstico, presentando pérdida
de peso, anorexia, compromiso del estado general y fiebre.
Otros signos y sintomas son astenia, irritabilidad, letargia,
dolor 6seo y adenopatias. También se pueden presentar
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signos y sintomas de excesiva secrecion de catecolaminas,

como diaforesis, palidez, hipertension, falta de crecimiento,

cefalea, rubor facial, palpitaciones, distensién abdominal,
diarrea acuosa e hipopotasemia®.

La afectacion orbitaria es un indicador de enfermedad
metastésica. Las manifestaciones orbitarias son bien conoci-
das e incluyen proptosis, equimosis periorbitaria , sindrome
de Horner, sindrome opsoclono/mioclono, defectos de la
motilidad ocular, ptosis y ceguera®.

Los estudios muestran metdstasis orbitarias en el 10-20%
de los casos de neuroblastoma®, la equimosis periorbitaria
se conoce como ojos de mapache®.

En una equimosis palpebral en un nifio previamente sano
debe descartarse siempre el maltrato, el trauma craneal y la
fractura de base del craneo®.

Para el diagndstico hace falta cumplir uno de estos 2
criterios:

1. El diagndstico anatomopatolégico del tumor con o sin
aumento de la excrecién de catecolaminas o sus meta-
bolitos en la orina.

2. Biopsia o aspirado de médula ésea positiva para células
con positividad simultdnea de las catecolaminas o sus
metabolitos en orina o suero.

Hay que tener en cuenta que el 10% de los NB no pro-
ducen catecolaminas®.

Las imégenes se recomiendan tanto para el diagnéstico
como para definir la extensién tumoral, siendo la tomografia
axial computarizada, la resonancia nuclear magnética y la
gammagrafia con meta-yodobenzilguanidina los estudios
de mayor utilidad.

En el 1% de los NB no se localiza el tumor primario®,
COMO nuestro caso.

Los pacientes con neuroblastoma se asignan a diferentes
grupos de riesgo en funcion a las variables clinico patolégi-
cas que presentan, como puede ser el estadio (clasificacién
ISSN), la edad al diagnéstico, la amplificacion del oncogén
MYCN, la histologia del tumor (clasificacién Shimada) y
la ploidia del ADN. Mientras que la supervivencia de los
pacientes de bajo riesgo e intermedio es excelente, los pacien-
tes de alto riesgo tienen mal prondstico y requieren regi-
menes intensos de quimioterapia. A pesar del tratamiento
intensivo, mas del 60% de los nifios con neuroblastoma no
se curan®.

Los factores prondsticos mas importantes son la edad y
el estadio al diagnéstico. Dentro de los factores bioldgicos,
los mas importantes son la amplificacién del proto-oncogén
MYCN, la clasificacion histopatolégica y el contenido del
ADN (ploidia). En cuanto al estadio, se utiliza The Inter-
national Neuroblastoma Staying System (INSS) (Tabla )®. En
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SISTEMA INTERNACIONAL DE ESTADIFICACION DEL NEUROBLASTOMA (INSS)

EI INSS combina ciertas caracteristicas de los sistemas Pediatric Oncology Group y Children’s Cancer Group, que se empleaban
anteriormente, y ha identificado a grupos con pronésticos definidos.

Estadio 1

Tumor localizado con escisién macroscépica completa, con enfermedad residual microscdpica o sin esta; ganglios
linfaticos ipsilaterales representativos, microscopicamente negativos para el tumor (como los nédulos adheridos al
tumor primario y extirpados junto con este, pueden ser positivos).

Estadio 2A

Tumor localizado con escisién macroscépica incompleta; ganglios linfaticos ipsilaterales representativos, negativos

para el tumor microscépicamente.

Estadio 2B

Tumor localizado con escisién macroscépica completa o sin esta; ganglios linfaticos ipsilaterales, positivos para el

tumor. Los ganglios linfaticos contralaterales agrandados deben ser negativos microscopicamente.

Estadio 3

Tumor irresecable unilateral, infiltrante mas alla de la linea media, con afectacién de los ganglios linfaticos

regionales o sin esta; o tumor unilateral localizado con afectacién de los ganglios linfaticos regionales
contralaterales; o tumor en la linea media con extension bilateral por infiltracién (irresecable) o por afectacién del
ganglio linfatico. La linea media esta determinada por la columna vertebral.

Estadio 4

Todo tumor primario con diseminacién a ganglios linfaticos distantes, huesos, la médula 6sea, higado, piel u otros

drganos, con excepcién de lo definido para el estadio 4S.

Estadio 4S

Tumor primario localizado, como se define para el estadio 1, 2A o0 2B, con diseminacion limitada a la piel, el higado

o la médula 6sea. La afectacion medular debe ser minima (o sea, < 10% de células nucleadas totales identificadas
como malignas por biopsia de hueso o por aspirado de médula 6sea). Una afectacion mas extensa de la médula ésea
se consideraria como enfermedad en estadio IV. Los resultados de la gammagrafia con metayodobencilguanidina,
en caso de que se efectiie, deben ser negativos para la enfermedad en la médula 6sea.

cuanto a la edad, los tltimos estudios indican que el punto
de corte para un peor prondstico es la edad de 18 meses?. La
hiperdiploidia esté asociada en general a buen prondstico,
mientras que la diploidia a menudo se asocia a fallos del
tratamiento®. La amplificacién del proto-oncogén MYCN
se asocia con estadios avanzados de la enfermedad y una
rapida progresion.

Nuestra paciente, en base a su histologia, edad y hete-
rogeneidad intratumoral del MYCN, se clasificé como neu-
roblastoma de alto riesgo.

La secuencia de tratamiento que se aplica al neuroblasto-
ma de alto riesgo consiste en varias fases. Los neuroblastomas
con posibilidad de extirpacién quirtirgica se someten a ciru-
gfa, realizandose previamente un periodo de quimioterapia
enfocado a reducir el tamafio del tumor primario. Tras la
cirugfa, el tratamiento entra en la fase de consolidacién con
altas dosis de quimioterapia mieloablativa para seguir con
un autotrasplante de células madre hematopoyéticas®. Tras
la recuperacion se suele aplicar radioterapia focal en el lugar
del tumor primario. Por tltimo, se recurre al uso de agentes
biol6gicos para el tratamiento de la enfermedad residual con
inmunoterapia, anticuerpos dirigidos contra antigenos espe-
cificos del NB (p.ej., anticuerpos antigangliésido anti-GD 2)
y el dcido 13 cis-retinoico, como agente diferenciador, sélo
0 en combinacién con IL-2, que ayuda a activar el sistema
inmunitario®3?. El acido retinoico es un inhibidor del creci-

miento de las células del NB®. A pesar de los tratamientos
combinatorios, el 60% de los pacientes desarrollan recidivas.

Como conclusion, recordamos con este caso la impor-
tancia de tener presente el diagndstico de un posible neu-
roblastoma ante un exoftalmos de corta evolucién en un
paciente por lo demas asintomatico, de cara a que el diag-
néstico precoz es clave en la supervivencia de este tumor,
iniciando de forma precoz un tratamiento individualizado
ajustado al riesgo. Atin son necesarios mas estudios que
aporten informacién con respecto al papel de marcadores
moleculares atin no conocidos para estratificar el riesgo de
estos pacientes.
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RESUMEN

Los pacientes oncolégicos suponen un niimero impor-
tante de ingresos en UCIP, especialmente las neoplasias
hematolégicas, por su incidencia aumentada de fallo mul-
tiorganico y necesidad de técnicas de soporte agresivo como
la ventilacién mecanica invasiva, la depuracién extrarrenal
y otras. La limitacion del esfuerzo terapéutico cuando se
producen situaciones de extrema gravedad siempre ha sido
una posibilidad a considerar. El prondstico en los tltimos
afios se ha modificado, con un aumento de la supervivencia.

Entre las complicaciones mas frecuentes que sufren estos
pacientes estdn las pulmonares, las cuales presentan mejor
evolucion debido a los avances en ventilacién mecénica,
como el uso de la ventilacién no invasiva. El sindrome de
obstruccién sinusoidal hepatica es otra de las complicaciones
mas frecuentes.

El caso que presentamos sirve para ilustrar que, a pesar
de ser un reto en el manejo dentro de las UCIPs y presentar
todavia una alta mortalidad, parece adecuado utilizar todos
los tratamientos de soporte disponibles, individualizando
cada caso segtn las circunstancias particulares.

Palabras clave: Sindrome de dificultad respiratoria agu-
da; Sindrome de obstruccion sinusoidal hepatica; Trasplante
de progenitores de sangre de cordén umbilical; Ventilacion
no invasiva.

ABSTRACT

Cancer patients constitute a significant number of hos-
pital admissions at the PICU, especially, hematopoietic
malignancies for their increased incidence of organ failure
and aggressive support techniques such as VMI and renal
replacement therapy among others. Therapeutic withdrawal
is always a possibility to consider in cases of special sever-
ity. In recent years, the prognosis has been improved, with
increased survival.

Pulmonary complications are usual on these patients.
They have a better evolution thanks to the advances in
mechanical ventilation, as the use of non-invasive venti-
lation. Sinusoidal hepatic obstruction syndrom is another
usual complication.

The present case illustrates that despite being a chal-
lenge the management of these patients in the PICU with
a high mortality, it seems appropriate to use all available
support treatments, on a case by case approach according
to the particular circumstances.

Key words: Acute respiratory distress syndrome; Sinu-
soidal obstruction syndrome; Hematopoietic progenitors
cells from human umbilical cord blood; Noninvasive ven-
tilation.
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INTRODUCCION

El prondstico de los nifios oncolégicos ha mejorado en
las tltimas décadas debido a los avances en las terapias
oncolégicas y a los nuevos tratamientos de soporte que se
proporcionan en las unidades de cuidados intensivos pedia-
tricos (UCIPs)®.

Entre las complicaciones mas frecuentes se encuentran
las pulmonares, principalmente de tipo infeccioso con evo-
lucién a sindrome de dificultad respiratoria aguda (SDRA)®.

El uso de la ventilacién no invasiva (VNI) se ha incorpo-
rado al manejo de estos pacientes, evitando en ocasiones la
intubacion y la ventilacién mecénica que condicionan un mal
prondstico®¥. Otra de las complicaciones mas importantes es
el sindrome de obstruccién sinusoidal hepética (SOS), el cual
suele producirse tras un trasplante de células progenitoras
hematopoyéticas (TCPH)®.

Presentamos el caso clinico de un paciente con un TCPH
de sangre de cordén umbilical con complicaciones graves
que precisé de soporte respiratorio agresivo.

CASO CLINICO

Nifio de 17 meses trasladado a la UCIP desde la planta de
Hematologia por ascitis, edemas e insuficiencia respiratoria.

Antecedentes personales: diagnosticado en 2013 de
leucemia aguda mieloide (LMA) con inversién cromoso-
mal6 y mutacion KRAS. Recibid tratamiento de induccién
segtin esquema LAM SHOP-2007 con idarrubina, ara-C y
etopdsido, con respuesta parcial morfolégica, EMR nega-
tiva por citometria y FISH y por biologia molecular Ratio
CBFB-MYH11/ABL: 7,22%. Se inici6 busqueda de donante
no emparentado. Recibié dos ciclos de consolidacién. Se rea-
liz6 biopsia hepatica con diagnéstico de infiltracion hepatica
leucémica (reordenamiento CBFB-MYH11/ABL), por lo que
se decidio realizar TCPH alogénico de donante no emparen-
tado de sangre de cordén umbilical.

El dia +13 del trasplante comenzé con edemas, ascitis,
hepatomegalia dolorosa, con alteracién de la bilirrubina
cumpliendo criterios de SOS. En la ecografia abdominal
presentaba hepatomegalia, liquido libre y sistema venoso
suprahepatico y portal permeable con flujo hepatopeto. Se
paut restriccion de liquidos, diurético y defibrotide durante
6 dias. El dia +19 ingres6 en UCIP por progresion de la clinica
con dificultad respiratoria.

Exploracion fisica al ingreso: FC 140 Ipm; FR 45 rpm; TA
160/100 mmHg; Sat O, 92% con aire ambiente. Coloracién
palido-ictérica. Signos de dificultad respiratoria moderada,
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Figura 1. Radiografia de térax correspondiente al sindrome de
dificultad respiratoria aguda que presentaba el paciente.

crepitantes en base derecha. Abdomen distendido, hepato-
megalia y esplenomegalia.

Analitica: Hemograma: Hb 9 g/dl, Hto 24,4%, leucocitos
(N 1.009/mm?, sin cayados), plaquetas 8.000/mm?. Gasome-
tria venosa: ph 7,2; pCO; 62,2 mmHg; Puntuacion Pediatric
Risk Mortality Score (PRISM III): 18 puntos; PIM 2: 21,28% y
TISS 28 en las primeras 24 horas: 36 puntos.

En el control ecografico habia signos sugerentes de san-
grado abdominal. Se evacuaron 1.300 ml de liquido ascitico
hemorragico por paracentesis y se colocé un drenaje perito-
neal durante 14 dias. Recibi6 dos dosis de factor VIl activado,
acido tranexdmico y fibrinégeno. La presién intraabdominal
maxima fue de 35 cmH>O. No se demostré ningtin punto
sangrante en el angioTC abdominal.

Al ingreso se conect6 a ventilacion no invasiva (VNI)
modo BIPAP, sin mejoria. A las 6 horas, se conect6 a venti-
lacién mecanica invasiva (VMI) (pardmetros iniciales FiO,
100%, PEEP 14 cmH,O, volumen corriente de 6 ml/kg).
Presenté empeoramiento progresivo con hipoxemia alcan-
zandose un indice PaO,/FiO, minimo de 52 e infiltrados
pulmonares bilaterales en la radiografia de térax, no presen-
tes al ingreso, compatibles con SDRA (Fig. 1). Se optimizo
la ventilacién mecénica con estrategia de proteccién pul-
monar y se iniciaron maniobras de reclutamiento alveolar,
manteniendo un valor de PEEP maximo de 25 cmH,O, con
elevaciones progresivas hasta 40 cmHO. Se ventil6 en prono
durante tres dias, manteniendo buena tolerancia hemodi-



namica en todo momento con dopamina (dosis maxima 10
pg/kg/min). Progresiva mejoria respiratoria con extubacién
programada a VNI modo BIPAP a los 12 dias de ingreso, la
cual se mantuvo 19 dias.

Dos dias tras la extubacion se realizé una tomografia
computarizada pulmonar por fiebre mantenida sin aisla-
mientos microbiolégicosy se inici6 tratamiento con anfote-
ricina B liposémica empirica ante la sospecha de infeccion
ftngica, no pudiendo utilizarse azoles de espectro extendido
por su hepatotoxicidad. En la TAC de control realizado a la
semana habian desaparecido las lesiones nodulares.

La cobertura antibiética inicial fue con amikacina y
piperacilina-tazobactam, rotando a los 3 dias a amikacina
y meropenem por elevacién de procalcitoninas seriadas. A
los 10 dias, coincidiendo con el empeoramiento respiratorio
y la fiebre se rot6 a piperacilina-tazobactam, vancomicina
y amikacina, suspendiéndose la vancomicina por sospecha
de infeccion flingica. Se mantuvo su profilaxis habitual con
aciclovir, anidulofungina y trimetoprim-sulfametoxazol.

Desde el 2° dia de ingreso present6 aumento de cifras de
urea y creatinina (maximo 52 mg/dly 0,29 mg/dl, respecti-
vamente), por lo que ademas de la restriccion de liquidos y
sodio y empleo de furosemida, se suspendieron temporal-
mente los farmacos nefrotéxicos. La funcion renal mejord
progresivamente aunque al alta mantuvo cifras de urea y
creatinina elevadas.

Recibi6 perfusién de furosemida durante 23 dias (méxi-
ma 0,2 mg/kg/h) y en bolos 11 dias; trasfusiones de plaque-
tas practicamente diarias, junto con PFC durante el hemope-
ritoneo; concentrado de hematies de manera puntual; factor
estimulante de colonias de granulocitos durante 8 dias por
cifra minima de 790/mcl.

El dia 38° post-trasplante, inici¢ clinica compatible con
Enfermedad Injerto contra huésped. Se dej6 a dieta absoluta,
se inicid tratamiento con corticoides, codeina, dexclorfeni-
ramina, fluocortina tépica y se aumento la dosis de inmu-
nosupresores.

Fue dado de alta a la planta de hospitalizacién a los 35
dias del ingreso.

DISCUSION

El pronoéstico de los nifios oncoldgicos ha mejorado en
las tultimas décadas. La mortalidad de nifios con LMA ha
descendido de un 80% en los afios 70 a un 40-60% actual-
mente, debido a la intensificacion de los regimenes de qui-
mioterapia y a la mejoria de lo cuidados intensivos pedia-
tricos®.

M. FERNANDEZ MIAJA'Y COLS.

También ha descendido la mortalidad en los receptores
de TCPH por una mejora en la seleccion del donante, un
menor nimero de recaidas antes del trasplante y una mejo-
ria en la prevencion y tratamiento de la lesion pulmonar®.

Existen escalas para cuantificar objetivamente la grave-
dad de los nifios ingresados en UCIP y estimar su mortali-
dad. Escalas como el PIM III reflejan una mayor mortalidad
para la misma fisiopatologia en pacientes oncoldgicos que
en la poblacion general. Los términos “leucemia, linfoma
fuera de la primera induccién o receptor de trasplante de
medula dsea “son de muy alto riesgo. Sin embargo, cada
vez existe mas literatura sobre la mejoria de la mortali-
dad de pacientes oncolégicos en UCIP, con resultados que
nos desafian para perfeccionar y reflexionar sobre nuestra
préactica.

Se ha comparado la probabilidad predicha de muerte
para un nifio con sepsis y fallo multiorganico o con SDRA,
con y sin la categoria de riesgo de “leucemia/linfoma fuera
de la primera induccién” a lo largo de las 4 versiones publi-
cadas de las escalas PIM desde 1997. El pronéstico de los
casos oncoldgicos ha mejorado més rapido que en los nifos
sanos. Resultados similares se han visto en adultos oncol6-
gicos con SDRA, con un descenso de la mortalidad del 89%
(1990-1995) al 52% (2007-2011). No esta claro si las mejorias
generales han sido desproporcionadamente efectivas en los
casos hematoldgicos?.

El aumento de la supervivencia produce un aumento
de los recursos utilizados. Entre un 15 y 28% de nifios con
LMA en tratamiento quimioterapico en fase de induccién
precisa cuidados intensivos®@, un tercio para quimioterapia
de rutina y dos tercios por complicaciones de la terapia®.

Entre las complicaciones mds frecuentes estan las pul-
monares, presentes en un 60% de los receptores de TCHP®.
Su frecuencia depende del tipo de trasplante®®. Mas de la
mitad desarrollarda SDRA®, con una mortalidad mayor en
inmunodeprimidos".

Se ha visto que la mortalidad en pacientes con TCPH
aumenta si han precisado soporte respiratorio, pero la super-
vivencia también ha aumentado en estos pacientes. A los 6
meses la supervivencia es del 26% y a largo plazo del 22%
y en un estudio realizado entre 1983 y 1996 era del 7%%.

Los avances en ventilacion mecéanica, como el uso de
la VNI, permite un mejor manejo, evitando en ocasiones
la intubacién.

Antonelli et al. demostraron que la VNI mejora el pro-
nostico de manera significativa en pacientes con trasplantes
de érgano sélido con SDRA®)

En nifios se han publicado estudios para establecer mejor
qué pacientes son susceptibles de beneficiarse de VNI y para
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establecer criterios predictivos de éxito o de fracaso de la
misma‘1213),

Nuestro paciente presentaba un fracaso respiratorio
hipoxémico, conectado inicialmente a VNI, precisando VMI
por empeoramiento con evolucion a SDRA.

EI TCPH es la principal causa de SOS, es la complicacion
precoz con mayor morbilidad y mortalidad a corto plazo de
este procedimiento®. Su incidencia es del 5% (9% en alogé-
nico y 3% en aut6logo). Suele producirse en las primeras
semanas tras el trasplante®. EI 75-85% se resuelven a los
15-25 dias de su inicio, aunque el 15-25% de los pacientes
pueden fallecer como consecuencia de la venooclusién o de
complicaciones relacionadas.

Nuestro paciente comenz6 con clinica de SOS el dia +13,
mejorando a los 20 dias del inicio de la clinica, como lo des-
crito en la literatura.
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Déficit de carnitina palmitoil transferasa II:
peculiaridades en su diagnostico
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RESUMEN

Introduccién. El déficit de carnitina palmitoil transferasa
I (CPT-II) es la miopatia metabélica mds frecuente causante
de crisis recurrentes de rabdomidlisis en la infancia, espe-
cialmente después del ejercicio.

Caso clinico. Nifio de 13 afios que consulta por dolor
muscular y orinas oscuras tras haber realizado ejercicio fisico
intenso. Como antecedentes personales destaca un episodio
hace un afio de similares caracteristicas. Los hallazgos ana-
liticos mas relevantes fueron: CPK 283.400 UI/L [38-190],
AST 4.178 UI/L[5-35], ALT 768 UI/L [5-26], LDH 4.100 UI/L
[135-225] y mioglobinuria 17.446 pg/24 horas, con resto de
pardmetros analiticos dentro de la normalidad. Se realiza
estudio metabdlico en sangre y orina incluyendo: acidos
organicos, carnitina, acilcarnitinas, piruvato y lactato sin
hallazgos patolégicos. Ante la alta sospecha clinica y a pesar
de la normalidad del estudio metabdlico, se solicita estudio
del gen de la CPT-II, encontrando la mutacién c338C>T en
homocigosis en dicho gen, lo cual confirma el diagnéstico.

Conclusiones. El déficit de CPT-II es la causa més fre-
cuente de rabdomi6lisis recurrente en la infancia dentro de
las miopatias metabdlicas. Para su diagnéstico es fundamen-
tal una alta sospecha clinica. Los estudios que confirman el
diagnostico son el analisis genético o la medicién de la acti-
vidad enzimatica en musculo, a pesar de un estudio meta-
bélico normal. Las medidas higiénico-dietéticas, evitando
los periodos de ayuno y siguiendo una dieta rica en hidratos
de carbono de absorcién lenta permiten a estos nifios llevar
a cabo una vida normal.

Palabras clave: Adolescente; Déficit de carnitina pal-
mitoil transferasa II; Ejercicio; Hipoglucemia; Hipocetosis;
Miopatias metabolicas; Rabdomi6lisis recurrente.

ABSTRACT

Introduction. Carnitine palmitoyl transferase II deficien-
cy (CPT-II) is the most common inherited cause of recurrent
episodes of rhabdomyolysis in childhood, especially after
exertion.

Case report. 13 year-old child with dark urine and myal-
gia after prolonged exercise. His medical history included a
similar event a year ago. The main laboratory findings were:
CPK 283,400 IU / L[38-190], AST 4,178 IU / L[5-35], ALT 768
IU / L. [5-26], LDH 4100 IU / L [135-225] and myoglobinuria
17,446 ng / 24 hours. Metabolic study in plasma and urine
was performed including: organic acids, carnitine, acylcarni-
tines, pyruvate and lactate without abnormal findings. Given
the high clinical suspicion and despite normal metabolic
study, study of gene CPT-II is requested showing c338C>T
homozygous mutation which confirms the diagnosis.

Conclusions. CPT-II deficiency is the most common
cause of recurrent episodes of rhabdomyolysis in childhood.
High clinical suspicion is the main factor in the diagnostic
process. Genetic analysis or enzyme activity measurement in
muscle will confirm the diagnosis despite normal metabolic
studies in plasma and urine. Treatment consists of nutritional
modifications including avoidance of fasting and a high slow
burning carbohydrates diet.
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Key words: Adolescent; Carnitine palmitoyl transferase
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INTRODUCCION

Las miopatias metabdlicas se producen por un déficit de
produccion de energia muscular secundaria a una alteracién
metabdlical'. Una de las vias metabolicas frecuentemente afec-
tadas incluye al metabolismo de los lipidos, siendo el déficit
de carnitina palmitoil transferasa II (CPT-1I) la miopatia meta-
bélica mas frecuente causante de crisis recurrentes de rabdo-
midlisis en la infancia, especialmente después del ejercicio.

La CPT-II es una enzima que convierte la carnitina
en acilcarnitina para formar acil-CoA para ser este poste-
riormente oxidado en la matriz mitocondrial mediante la
B-oxidacionl2.

El déficit de CPT-II es un trastorno autosémico recesivo
y se divide en tres formas clinicas en funcion de la edad de
debut y de la gravedad del cuadro. La variante més grave es
la forma neonatal letal, seguida de la forma infantil severa y
por tltimo la forma miopatica que afecta aproximadamente
alos 2/3 de los pacientes con CPT-II.

Presentamos un caso de rabdomidlisis secundario a défi-
cit de CPT-II por su peculiaridad en el proceso diagnéstico
asi como una puesta al dia en esta patologia poco conocida.

CASO CLINICO

Nifio de 13 afios que acude al Servicio de Urgencias por
dolor muscular y presencia de orinas oscuras tras haber rea-
lizado ejercicio fisico intenso en las horas previas. Refiere
antecedente de un episodio similar un afio antes. En la explo-
racién clinica presenta dolor a la palpacion en abdomen y
masas musculares, sin otros hallazgos de interés. Se realiza
analisis de sangre, objetivandose: CPK 283.400 UI/L (38-90),
AST 4.178 UI/L (5-35), ALT 768 UI/L (5-26), LDH 4.100 UI/L
(135-225) y mioglobinuria 170.446 pg/24 h, siendo el resto
de pardmetros analiticos normales.

Se ingresa en Servicio de Pediatria y se realiza estudio
analitico con serologias infecciosas y perfil autoinmunitario,
sin encontrar etiologia causal.

Se completa el estudio con ecografia abdominal y test de
isquemia con resultado normal. Ademds, se realiza estudio
metabdlico en sangre y orina incluyendo: dcidos organicos,
piruvato, lactato, carnitina y acilcarnitinas, incluyendo C16
y C18:1, sin hallazgos patoldgicos.
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Ante la alta sospecha clinica y a pesar de la normalidad
del estudio metabdlico, se solicita estudio del gen de la CPT-
II, encontrando la mutacion ¢.338C>T en homocigosis en
dicho gen, lo cual provoca un cambio de aminoécido Ser-
113Leu. Se completo el estudio mediante el andlisis genético
a los progenitores, siendo ambos portadores de la misma
mutacion.

DISCUSION

Desde la primera descripcién de la forma miopatica, se
han descrito en la literatura aproximadamente 300 casos. Se
desconoce la prevalencia de la enfermedad pero probable-
mente esté infraestimada debido a que las manifestaciones
clinicas son con frecuencia insidiosas y no conllevan dete-
rioro clinico®!.

Los pacientes afectos de esta enfermedad alternan perio-
dos asintomaticos con episodios de mialgias, debilidad mus-
cular u orinas oscuras especialmente tras ejercicio continua-
do mas de 30 minutos. Clinica similar puede ser inducida
por el ayuno prolongado, falta de suefio, exposicién al frio,
infecciones, fiebre o incluso alteraciones emocionales. Otros
factores que pueden inducir rabdomidlisis en estos pacien-
tes son la anestesia general, el ibuprofeno y altas dosis de
diazepam!¥. Estos pacientes, a diferencia de aquellos con
defectos del metabolismo de los carbohidratos, no desarro-
llan verdaderos calambres o contracturas y no experimentan
el fendmeno de segundo aliento!*.

La confirmacion diagnéstica del déficit de CPT-1I se
realiza mediante estudio genético o medicion de actividad
enzimatica en musculo. La biopsia muscular no se recomien-
da dado que muestra datos inespecificos y es normal en los
periodos asintomaticos.

En los tltimos afios la espectrometria de masas en tan-
dem de acilcarnitinas en suero se ha establecido como test de
screening inicial de la forma miopatica leve; suelen elevarse
en la mayor parte de los casos especificamente las acilcar-
nitinas C16 y C18:165¢1,

Sin embargo ante un resultado normal de estas, si la
sospecha clinica es alta, se debera continuar con estudio
genético o medicion de la actividad enzimatica.

En cuanto al tratamiento, es importante seguir dietas ricas
en carbohidratos de absorcién lenta y evitar periodos largos
de ayuno. En general se puede realizar ejercicio fisico no
prolongado, ingiriendo previamente hidratos de carbono!.

El prondstico de la forma miopatica es generalmente
favorable y un tratamiento adecuado permite llevar a cabo
una vida normal.



Por lo tanto, aunque el déficit de CPT-II es un trastorno
poco conocido en la actualidad y por lo tanto estd infradiag-
nosticado, una alta sospecha clinica serd lo que nos condu-
cird a su diagnodstico definitivo mediante estudio genético o
medicién de la actividad enzimética, a pesar de un estudio
metabdlico normal.
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Caso clinico

¢Como abordamos el absceso retrofaringeo con extension
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RESUMEN

El absceso retrofaringeo es una entidad infrecuente pero
que puede desarrollar complicaciones poco comunes, pero
potencialmente graves, como la invasién de estructuras
contiguas, sepsis, mediastinitis o extension mediastinica del
mismo, obstruccion de la via aérea, trombosis de la vena
yugular interna y aneurisma de la arteria carétida, requi-
riendo tratamiento quirdrgico en muchos casos.

Se presenta, como ejemplo de manejo, el caso de una nifia
de 4 afios con absceso con extensién mediastinica tratada
inicialmente de forma conservadora, pero que finalmente
precisé drenaje transoral del absceso y abordaje quirtirgico
de la extension a mediastino. Como complicacion resefiable
asociada a esta patologia desarroll6 sindrome de Grisel.

Existe gran controversia con respecto al tratamiento de
esta patologia, del tratamiento conservador antibiético a la
opcién quirdrgica. Por todo esto, parece necesario proto-
colizar de manera mas reglada su abordaje y presentamos
nuestra propuesta de abordaje multidisciplinar y tratamiento
quirtdrgico en casos de mala evolucién, obstruccion de via
aérea o evidencia de absceso maduro.

Palabras clave: Absceso retrofaringeo; Extension medias-
tinica; Drenaje; Sindrome de Grisel.

ABSTRACT

Retropharyngeal abscess is an uncommon but may
develop rare complications, but potentially serious, as the
invasion of adjacent structures, sepsis, mediastinitis or medi-
astinal extension thereof, obstruction of the airway, throm-
bosis of the internal jugular vein aneurysm carotid artery,
requiring surgical treatment in many cases.

It is presented as an example of handling, the case of a
4-year extension mediastinal abscess initially treated con-
servatively, but finally treated by transoral drainage of the
abscess and surgical approach to the extension to the medi-
astinum. As remarkable complication associated with this
condition developed Grisel syndrome.

There is considerable controversy regarding the treat-
ment of this disease, antibiotic treatment of conservative
surgical option. For all this seems so necessary to formalize
its approach more formal and present our proposal multidis-
ciplinary approach and surgical treatment in cases of poor
outcome, airway obstruction or evidence of mature abscess.

Key words: Retropharyngeal abscess; Mediastinal exten-
sion; Drainage; Grisel syndrome.
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INTRODUCCION

El absceso retrofaringeo es una entidad infrecuente con
una mayor incidencia en menores de 3-4 afios, sin distincién
de sexo. Puede desarrollar complicaciones poco comunes,
pero potencialmente graves, como la invasién de estructuras
contiguas, sepsis, mediastinitis o extension mediastinica del
mismo®, obstruccién de la via aérea, trombosis de la vena
yugular interna y aneurisma de la arteria carétida®, requi-
riendo tratamiento quirtdrgico en un gran porcentaje de los
casos®¥. Aproximadamente un 70% tiene antecedentes de
infeccién adyacente reciente (territorio otonasofaringeo).
Las manifestaciones clinicas son inespecificas, desde fiebre,
irritabilidad, babeo, disminucion de la ingesta, cambios en
la voz, odinofagia, rigidez de cuello o torticolis hasta estri-
dor o dificultad respiratoria. En la exploracion fisica puede
observarse un abultamiento en la pared faringea posterior y
pueden aparecer adenopatias cervicales adyacentes. Fiebre,
torticolis y linfadenopatias cervicales constituyen las formas
més frecuentes de presentacion®. Este tipo de infecciones
suelen ser polimicrobianas; entre los patégenos responsables
estan los estreptococos del grupo A (los més frecuentes), las
bacterias anaerobias orofaringeas y el Staphylococcus aureus.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una nifia de 4 afios y 4 meses
remitida desde su centro de salud por torticolis de reciente
aparicién e imposibilidad para el dectibito por dolor cervical.
Habia sido diagnosticada de otitis aguda derecha supurativa
4 dias antes, en tratamiento desde entonces con amoxicilina-
clavuldnico. No presentaba ninguna otra alteracién analiti-
ca o clinica. A su llegada al hospital se realizaron pruebas
de imagen (ecografia cervical y TAC craneo cervical) que
mostraron un absceso retrofaringeo que se extendia hacia
el mediastino a nivel paratraqueal derecho hasta inmedia-
tamente debajo de la carina (8,5x2,8 cm) (Fig. 1), mostrando
ademads ocupacién de ambos senos maxilares y linfadenopa-
tias reactivas. Como hallazgo asociado se diagnosticé una
subluxacion rotatoria C1-C2 grado I (Sd. de Grisel) que se
traté con benzodiacepinas y collarin blando.

Ante la extension del absceso, la escasa respuesta al tra-
tamiento antibidtico y la clinica descrita se decidié inter-
vencion quirdrgica urgente, realizando un drenaje transoral
del absceso y miringotomia del oido derecho, objetivdndose
salida de abundante material purulento del cual se toma-
ron muestras. Tras el drenaje permaneci6 sedoanalgesiada y
conectada a ventilacién mecénica durante 3 dias. Se cambié

J. SANCHEZ ARGUIANO Y COLS.

Figura 1. Reconstruccion de TAC cervicotoracico donde se aprecia
la extension mediastinica del absceso retrofaringeo.

el tratamiento antibidtico a ceftriaxona y clindamicina, ade-
més de gotas oticas de ciprofloxacino.

En la TAC de control se observé disminucién del tamafio
de la coleccién retrofaringea, no asi de la extension medias-
tinica, por lo que se decidi6 nueva intervencién quirdrgica
con abordaje supraesternal (desde donde se logr aspiracién
de material purulento, dejando un drenaje en la zona) y
pleural (dejando un tubo de térax en el lado derecho). Se
realiz6 nueva TAC a las 24 horas de la segunda interven-
cién, apreciandose la masa paratraqueal de similar tamaiio
junto con un neumotérax izquierdo iatrogénico moderado
(por bloqueo bronquial selectivo durante la intervencién
quirdrgica, posible barotrauma), que precisé colocacién de
tubo pleural. Ante la térpida evolucion descrita se afadié
linezolid, que se mantuvo hasta resultados microbiol6gicos
de Streptococcus viridans resistente a cefotaxima y sensible
a clindamicina y linezolid, desescalando entonces a clinda-
micina. La paciente fue dada de alta a planta tras 7 dias de
tratamiento antibiético endovenoso.

COMENTARIO

Existe gran controversia con respecto al tratamiento de
este tipo de abscesos, que casi siempre implica un abordaje
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multidisciplinar en el que se incluyen varios profesionales,
como en el cuadro clinico descrito (otorrinoslaringélogos,
pediatras, intensivistas, cirujanos...). Muchos trabajos abo-
gan por el tratamiento conservador antibiético (hasta el 58%
de los casos en las series publicadas) con buen resultado,
relegando la opcién quirdrgica a casos con obstruccién de
la via aérea, fracaso del tratamiento conservador®4 o masa
hipodensa mayor de 2 cm? en la TC (compatible con absce-
so maduro)®. En el caso presentado se indicé intervencién
quirtrgica por la extension del absceso y la clinica asociada.

El tratamiento antibidtico empirico que se propone en la
mayoria de casos es monoterapia con betalactimicos como
amoxicilina-clavulanico o cefalosporinas de tercera gene-
racién e incluso piperacilina-tazobactam; hay autores que
defienden biterapia de betalactdmicos con clindamicina o
metronidazol®?5% para ampliar cobertura a anaerobios. La
duracion propuesta del tratamiento es de unos 14 dias, segtin
la evolucién. La vancomicina y el linezolid para bacterias
gram positivas resistentes quedan relegados a casos modera-
dos o severos de la enfermedad. Mas dudas se presentan atin
con respecto a la adicién o no de corticoides (administrados
en la gran mayoria de los tratamientos, algunas series hasta
€l 90%®) o bien el distinto abordaje de los abscesos (transoral
Us puncién aspiracion).

El sindrome de Grisel, subluxacién atlantoaxial no trauma-
tica por contractura inflamatoria de los mtisculos prevertebra-
les que moviliza la odontoides respecto al atlas, puede produ-
cirse por multiples causas (congénita, traumética, infecciosa,
neurolégica...)?®. Existen varios grados asociados a clinica
diversa, que va desde dolor y leve impotencia funcional hasta
casos graves que pueden llegar a la compresion medular. En el
caso que nos ocupa fue catalogado como grado I, tratdindose
de manera exitosa con tratamiento conservador?.

Aunque se trate de una patologia poco frecuente, el abs-
ceso retrofaringeo puede asociarse a complicaciones poten-
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cialmente graves, por lo que parece necesario protocolizar
de manera mas reglada su abordaje.
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Enfermedad celiaca, ;puede ser una emergencia quirdrgica?
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RESUMEN

Existe una gran variabilidad de manifestaciones clinicas
en la enfermedad celiaca, predominando en la edad pedia-
trica la diarrea, el dolor y la distensién abdominal, la irrita-
bilidad o el estancamiento ponderoestatural.

Paciente de 4 afios con aparicion stbita de intenso dolor
abdominal, mal estado general, abdomen marcadamente
distendido y a tension. La ecografia abdominal resulta poco
valorable. Se realiza TC urgente que muestra una importante
dilatacién del marco cdlico e intestino delgado. Se decide
actitud expectante. Historiando a los padres refieren diarrea
y episodios de dolor abdominal los tiltimos meses, anemia
y elevacion de anticuerpos antitransglutaminasa IgA en
analitica solicitada por su pediatra. Durante el ingreso se
completa diagndstico de enfermedad celiaca.

Aungque la distensién abdominal es un hallazgo frecuen-
te en los pacientes celiacos, su presentacion en forma de
abdomen agudo es muy inusual y sugiere como primera
posibilidad una emergencia medico-quirtrgica. La prueba
de imagen permiti6 adoptar una actitud expectante y realizar
un diagndstico correcto.

Palabras clave: Enfermedad celiaca; Abdomen agudo;
Criterios diagndsticos; Serologia celiaca.

ABSTRACT

There is great variability of clinical manifestations in celi-
ac disease, predominating in childhood diarrhea, abdominal
distension and pain, irritability or and failure to thrive.

Patient 4 years old. Sudden onset of severe abdominal
pain, malaise, striking abdominal distension and tension.
Abdominal ultrasound is difficult to assess. TC scan show
a significant expansion of colonic frame and small intes-
tine. Conservative management was decided. Parents relate
diarrhea and abdominal pain in the last months, anemia
and raising transglutaminase IgA antibodies in analytical
requested by his pediatrician. During admission diagnosis
of celiac disease is complete.

Although abdominal distension is a common finding in
celiac patients, their presentation as acute abdomen is very
unusual and suggests as a first option a medical-surgical
emergency. The imaging allowed to adopt an expectant atti-
tude and make a correct diagnosis.

Key words: Celiac disease; Acute abdomen; Diagnostic
criteria; Celiac serology.
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AN

Figura 1. TC abdominal. Distensién de colon e intestino delgado. No se observa engrosamiento de la pared de las asas, neumoperitoneo

ni neumatosis intestinal.

INTRODUCCION

La enfermedad celiaca constituye el trastorno gastroin-
testinal inflamatorio mds frecuente en paises occidentales,
con una prevalencia estimada en nifios en Europa y Estados
Unidos que varfa de 1:80 a 1:300 nifios™.

Es una enfermedad sistémica e inmunomediada que
provoca una alteracion de la mucosa del intestino delgado
proximal, debido a una intolerancia permanente al gluten
y prolaminas relacionadas, en individuos genéticamente
predispuestos. La exclusién del gluten de la dieta conlleva
a una remision clinica, serolégica y anatomopatoldgica. En
la edad pediétrica las manifestaciones clinicas tipicas son la
diarrea, el dolor y la distension abdominal, la irritabilidad o
el estancamiento ponderoestatural, entre otras®.

CASO CLINICO

Paciente de 4 afios que acude por episodio brusco de
intenso dolor abdominal con llamativa distension, asociando
vomitos. Presenta mal estado general con palidez mucocuta-
nea, taquicardia, abdomen en tabla y a tension, doloroso a la
palpacion superficial. En la analitica sanguinea se evidencia
anemia (hemoglobina 6,7 g/dl; hematocrito 20%) leucopenia
3.000/mm? (con neutropenia 600 NT) e hipoproteinemia (5,3
g/dl), sin alteraciones hidroelectroliticas ni en la coagula-
cion. La ecografia abdominal muestra liquido libre entre asas
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aunque es poco valorable por interposicién de abundante
gas, por lo que se realiza TC urgente (Fig. 1) que muestra una
importante dilatacién de asas de todo el marco cdlico y de
intestino delgado, con niveles hidroaéreos. Es valorado por
el Servicio de Cirugia que recomienda actitud expectante.

En la anamnesis realizada a los padres tras el ingreso
refieren que el paciente presentaba diarrea y episodios de
dolor abdominal en los tltimos 5 meses. Su pediatra habia
realizado estudio analitico, detectindose anemia y eleva-
cién de anticuerpos antitransglutaminasa IgA hasta 81 U/ml
(0-10) y solicitado derivacion al especialista. Estaba pendien-
te de gastroscopia en clinica privada de ciudad de referencia.

Inicialmente se ingresa en UCIP, se transfunde concen-
trado de hematies (15 cc/kg) con mejoria de la taquicardia
y posteriormente permanece estable hemodinamicamente.
Se deja a dieta absoluta con fluidoterapia IV a necesidades
basales. Se pauta proteccion gastrica con ranitidina. Se coloca
sonda nasogastrica para descomprimir y sonda rectal con
emision de abundante gas y heces pastosas. Presenta una
disminucién progresiva de la distensién abdominal y del
dolor. Se reintroduce la alimentacién via oral a las 24 h del
ingreso, que es bien tolerada, por lo que pasa a planta de
hospitalizacién. Se solicita estudio de sangre oculta en heces
y calprotectina fecal, que son negativos y se completa el
estudio de enfermedad celiaca. Ante la sospecha clinica y
tras extraccion analitica, se recomienda disminuir la ingesta
de gluten de forma parcial y exclusién de lactosa de la dieta
hasta obtener resultados.
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Nifios con sintomas de enfermedad celiaca

Anti-TG2 tipo IgA con IgA total
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Figura 2. Algoritmo diagnéstico (modificado de Guia ESPGHAN®).

Es visto en consulta de Gastroenterologia un mes después
del alta. Refieren mejoria inicial de la clinica, pero tras 5 dias
reaparece la diarrea por lo que administran probiéticos y
retiran de propia iniciativa el gluten de forma estricta. Los
marcadores de la serologia fueron todos positivos: anticuer-
pos antitransglutaminasa IgA: 58 Ul/ml (N: 0-3), IgG antiglia-
dina deaminada 33 (N: 0-10), Ig A antigliadina deaminada:
11 mg/L (N: 0-10), Antiendomisio: P1/160 (N < 1/10) y la
genética también compatible: HLA-DQB1*02:02 (DQ2), HLA-
DQB1*03:19 (DQ-), pudiéndose llegar al diagndstico segin
los nuevos criterios, y de este modo no precisar la endoscopia
que tenfa programada. Se diagnostica de enfermedad celiaca
y se recomienda dieta exenta de gluten. Precisa hierro oral
durante 4 meses. Mejoria clinico-analitica a los 9 meses.

COMENTARIOS

La enfermedad celiaca es uno de los trastornos genéticos
mas frecuentes a nivel mundial, con una gran variabilidad

de manifestaciones clinicas. En nifios la forma clasica cursa
con sintomas gastrointestinales, siendo los mas frecuentes
la diarrea cronica, el dolor abdominal recurrente o el fallo
de medro. Sin embargo, en nifios mayores y adolescentes la
clinica digestiva queda relegada a favor de una sintomatologia
atipica como anemia ferropénica, estrefiimiento, aftas orales,
hipoplasia del esmalte dentario o retraso puberal. La crisis
celfaca es una manifestacién poco frecuente y constituye un
cuadro grave, potencialmente mortal y rdpidamente progresi-
vo. Cursa con desnutricién, deshidratacion, hipoproteinemia y
trastornos hidroelectroliticos (hiponatremia, hipopotasemia).
Los signos y sintomas més llamativos en estos pacientes son
abdomen globuloso prominente, diarrea profusa, edemas,
letargia, tetania, y hemorragias cutaneas y digestivas por
alteracion de la sintesis de vitamina K2. La incidencia de
esta manifestacion celiaca es cada vez menos comtin debido
a los avances diagndsticos realizados y al mayor grado de
sospecha clinica. En nuestro caso, se planted esta posibilidad
diagnodstica debido a la llamativa distensiéon abdominal, la
hipoproteinemia y el liquido libre abdominal, aun a falta de
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alteraciones i6nicas y de la coagulacién. Por otro lado, aunque
la distensién abdominal es un hallazgo frecuente en los enfer-
mos con enfermedad celiaca, un abdomen a tensién sugiere
como primera posibilidad diagndstica una emergencia medi-
co-quirtrgica y refleja una situacion clinica amenazante para
la vida. Su diagnéstico diferencial depende de la edad del nifio
y la localizacién referida al dolor, siendo la apendicitis aguda
la causa mas frecuente de abdomen agudo en preescolares y
escolares. Otras posibles etiologias son obstruccién intestinal,
invaginacion intestinal, pancreatitis, traumatismo abdominal,
gastroenteritis aguda, infeccién urinaria o neumonia, entre
otros®¥. En este diagnostico diferencial no suele incluirse la
enfermedad celiaca, debido a lo inhabitual de esta forma de
presentacion. Sin embargo, si se han descrito formas poco
comunes de debut de enfermedad celiaca, como abdomen
quirtirgico, habiéndose encontrado casos en los que se asoci6
invaginacion, vélvulo o perforacién intestinal5.

Basado en las tltimas guias sobre diagnéstico de enfer-
medad celiaca, pudo llegarse al mismo sin necesidad de
realizar biospsia intestinal, ya que el paciente presentaba
clinica compatible desde hacia varios meses y se objetivé una
elevacién mayor a diez veces el valor basal de anticuerpos
antitransglutaminasa. Asimismo se encontré una genética
compatible con este diagndstico (Fig. 2).

La dieta sin gluten se debe establecer solo tras el diag-
néstico, pues una alimentacién exenta de gluten puede alte-
rar los resultados serolégicos y anatomopatologicos’. Una
vez confirmado el diagndstico, la exclusion del gluten debe
realizarse de por vida, siendo la tinica medida efectiva para
evitar posibles complicaciones tardias y no conlleva ningtin
déficit nutricional .

La enfermedad celiaca puede ser dificil de reconocer
debido a la amplia variabilidad en la expresién clinica e
intensidad de esta enfermedad. Por ello debemos tenerla
presente en pacientes con una sintomatologia menos fre-
cuente pero potencialmente compatible, con el fin de evitar
las consecuencias negativas que puede tener sobre la salud.
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En nuestro caso la aparicion brusca de una llamativa disten-
sién abdominal nos hizo pensar como primera posibilidad
diagnodstica en un abdomen agudo quirtrgico. La prueba
de imagen permitié adoptar una actitud expectante y un
manejo conservador, ofreciendo la posibilidad de realizar
una adecuada anamnesis y un diagnéstico correcto.
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SESION CIENTIFICA

La Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria, Castilla
y Leon celebr6 una SESION CIENTIFICA en recuerdo del
Doctor LUIS MIGUEL RODRIGUEZ FERNANDEZ, el dia 28
de octubre de 2016, en el Salén de Actos del Colegio Oficial
de Médicos de Ledn, con los siguientes contenidos:

18:00 Acto Inaugural
Victor M. Garcia Nieto. Presidente de la Sociedad Espa-
fiola de Nefrologia Pedidtrica
Serafin Mdlaga Guerrero. Presidente de la Asociacion
Espariola de Pediatrin

18:20 Conferencia
Luis Miguel Rodriguez y su contribucion a Anales
de Pediatria: mucho mas que un editor. Empar Lurbe
Ferrer. Editora de Anales Esparioles de Pediatria

18:45

19:45
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siempre que se cite el trabajo original.

Familia de Luis
Miguel Rodriguez
Ferndndez

1 ponentes
participantes en la
Sesion Cientifica de
Homenaje

Mesa Redonda “Nefrologia Pediatrica”

Genética y enfermedades renales. Fernando Santos
Rodriguez. Unidad de Nefrologin Pedidtrica. Departa-
mento de Pediatria. Hospital Universitario Central de
Asturias y Universidad de Oviedo.

Biopsia renal. Montserrat Anton Gamero. Unidad de
Nefrologia Pedidtrica. Departamento de Pediatria. Hos-
pital Universitario Reina Sofia, Cérdoba

Avances en el tratamiento quirtrgico de las uropa-
tias. Erick Ardela Diaz. Servicio de Cirugia Pedidtrica.
Complejo Asistencial Universitario de Ledn

Clausura

Entrega del Titulo de Miembro de Honor de la Socie-
dad de Pediatria de Asturias, Cantabria y Castilla y
Leon a titulo péstumo al Dr. Luis Miguel Rodriguez
Fernandez, por el Dr. Corsino Rey Galan, presidente
dela SCCALP
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Corsino Rey Galdn, Presidente de ln SCCALP, hace entrega a
Miguel Rodriguez Rubio, hijo de Luis Miguel Rodriguez Ferndndez,
de una placa conmemorativa del nombramiento de su padre como
Miembro de Honor de la SCCALP

IN MEMORIAM

Luis Miguel Rodriguez “Luismi” naci6 en Pumarabu-
le y vivi6 su infancia en Carbayin Bajo, ambos lugares del
Concejo de Siero en Asturias. Realiz6 el bachillerato en el
Colegio de los Dominicos de La Felguera. Estudi6 la carrera
en la Facultad de Medicina de Oviedo junto a su hermana
Alicia. Parece que tenia la costumbre de estudiar a la vez
que escuchaba la radio (habitualmente programas de musica
donde sonaban Los Ramones o deportivos presentados por
José Maria Garcia). A pesar de ello, siempre insisti6 a sus
hijos que el estudio con misica no era adecuado porque,
0 se prestaba atencion a la musica, o al estudio. Miguel y
Enrique, con musica o sin ella, consiguieron como sus padres
culminar con éxito sus carreras universitarias.

Luismi realizé su formacién como pediatra en el Hospital
Nuestra Sefiora de Covadonga, de Oviedo, concretamente en
el Departamento de Pediatria liderado por el Prof. Manuel
Crespo. En aquella época los residentes tenfan un alto nivel
de responsabilidad durante las “guardias” y los residentes
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mayores eran el “salvavidas” al que los residentes con menos
experiencia nos aferrabamos con fuerza en los casos mas
complicados. “Luismi” era mi residente mayor, un experto
en recibir los casos mas dificiles y un experto en resolverlos,
sin perder nunca ese humor inteligente, sutil, que hacia faciles
los momentos complicados y permitia cambiar la expresién
de tensién de nuestros rostros por una sonrisa de alivio. En su
tltimo afio eligié la Nefrologia Pediatrica como subespeciali-
dad, tomando yo la misma decision al afio siguiente. Ello nos
permiti6 estrechar, atin mas, los lazos profesionales y humanos.

Junto al Prof. Serafin Mélaga y al Prof. Fernando Santos
adquirimos experiencia asistencial en Nefrologia Pedidtrica y
experiencia organizativa de Congresos y Cursos con nuestra
colaboraci6n en el Congreso Nacional de Nefrologia Pediatrica
y en el primer Curso Internacional de Nefrologia Pediétrica,
celebrados en Oviedo durante los tltimos afios de la década
de los ochenta. En esos eventos conocimos a su esposa, Elena,
también médico, con la que empatizamos inmediatamente.
Desde ese momento pasaron a ser siempre para nosotros Luis-
mi y Elena y compartimos con ellos momentos inolvidables.
Lo recuerdo como un periodo de ilusién, proyectos y mirada
al futuro cercano. Fue en el marco de esa relacion donde se
hicieron celebres en sobremesas de didlogo mantenido, frases
suyas que siempre nos quedaran en la memoria. “No es que
se me haya olvidado, es que nunca lo supe” decia Luismi con
sorna refiriéndose a cualquier acontecimiento histérico que
supuestamente deberfamos haber estudiado en nuestra época
infantil. Al terminar la especialidad tuvo la oportunidad de
incorporarse al Hospital Princesa Soffa, de Ledn, para desa-
rrollar la Nefrologia Pediatrica. Y como nos cuentan a con-
tinuacion sus amigos Manolo y Santiago, no solo desarroll6
esta especialidad y la mantuvo con eficacia, sino que colabord
en otros muchos campos de la Pediatria.

Desde la Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria
y Castilla y Leén (SCCALP) agradecemos profundamente
a Luis Miguel el legado que ha dejado como Director del
Boletin de Pediatria, Patrono de la Fundacién Ernesto San-
chez-Villares y colaborador directo en multiples actividades
incluidas la excelente organizacion de Reuniones Cientifi-
cas. Por estos logros profesionales y por su enorme calidad
humana, le concedemos el nombramiento de Miembro de
Honor de la SCCALP.

Hay personas, compafieros, colegas con los que agradeces
coincidir casi en cualquier circunstancia porque sabes que te
van a alegrar el rato que pases con ellos. Luismi pertenecia a
este grupo, y por ello siempre lo recordaremos con gran afec-
to y carifio y, como no, con una sonrisa socarrona en su cara.

Corsino Rey Galin
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IN MEMORIAM

Cuando me incorporé junto a Santiago Lapefia al Hos-
pital Princesa Sofia, de Ledn, en 1989, acababa de comenzar
en el mismo un joven pediatra asturiano, el Dr. Luis Miguel
Rodriguez Fernandez. Nuestra procedencia era muy dife-
rente, pero éramos coetdneos y contdbamos con una sélida
formaci6n pediatrica que, aunque adquirida en distintos cen-
tros, Hospital Clinico de Valladolid y Virgen de Covadonga
de Oviedo, coincidia en muchos aspectos, al ser dos de los
hospitales mas relevantes de la escuela del Profesor Sanchez
Villares. La sintonia fue inmediata. Con la ilusion intacta y
las ideas y capacidad de iniciativa integras, impulsamos el
desarrollo de las especialidades pedidtricas en el Hospital
de Ledn, que han persistido hasta la actualidad.

Luis se aclimat6 facilmente al caracter y modo de ser
leonés, incluso al clima, aunque en los primeros afos afio-
rara un poco de orvallo tras muchos dias del cielo soleado
tipico de este lado de la cordillera. También se integré a la
perfeccién en el Hospital de Le6n, donde decidié permanecer
hasta el final, a pesar de haber podido regresar a su querida
Asturias en varias ocasiones, viviendo primero la fusién de
los dos centros de la capital, y el desarrollo posterior del
actual y pujante Complejo Asistencial Universitario de Ledn.

Llev6 a cabo una intensa actividad cientifica. Tuvimos
la suerte de compartir con él muchos de sus proyectos de
investigacion, y la organizacién de numerosas reuniones
cientificas. Siempre tenia la idea mds novedosa y original,
que nadie habfamos imaginado. En este sentido, ¢l era clara-
mente mas brillante que la mayoria de nosotros. Sus publi-
caciones tuvieron alcance nacional e internacional.

También a nivel profesional su actuacién ha sido relevante
e influyente desde multiples instancias. Asi, como Jefe de
Seccién en Leén, y miembro de la Junta Directiva tanto de
nuestra Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria, Cas-
tilla y Leén, como de la Sociedad Espafiola de Nefrologia
Pediatrica. De hecho, ya presidié muy joven la XX Reunion
Nacional de Nefrologia Pediatrica, en 1993. También destaco
en distintos &mbitos editoriales, como director del Boletin de
Pediatria, juez revisor de varias revistas de impacto y, final-
mente, en el Consejo editorial de Anales de Pediatria. Y sino
quiso optar en ocasiones a otros puestos de poder o mayor
responsabilidad fue por su discrecciéon y humildad, y su pre-
ocupacién sobre todo por las cosas cotidianas bien hechas.
La continuidad familiar en la atencién a los nifios estd ase-
gurada con su inseparable Elena en odontopediatria, con su
hijo Miguel, inminente pediatra, incluso su hijo Enrique en
parcelas afines a la Medicina. Seguro que albergan muchos
de los valores profesionales y personales que Luis atesoraba.

Luis, Luismi para muchos de sus amigos asturianos,
ha sido siempre un referente profesional y sobre todo ético
para todos los que hemos tenido la suerte de trabajar con él.
Su honradez le impedia transigir con situaciones injustas,
alzando la voz contra ellas independientemente del dmbito
del que se tratara.

Y aunque su perfil profesional ha sido importante, es su
faceta personal la que destaca sobremanera por encima de
cualquier otra. Detrés de esa apariencia un poco desgarbada
y entrafiable, se escondia un hombre inteligente, integro,
profundamente humano, exigente y defensor de los méri-
tos y el esfuerzo personal, conversador infatigable, y sobre
todo, con ese caracteristico sentido del humor y fina ironia
que hacian de Luis una persona tan especial e inolvidable.
Los que convivimos tanto tiempo con €l nos sentimos unos
privilegiados por lo que aprendimos y disfrutamos en su
compaiiia. Desgraciadamente hemos perdido a Luis, gran
amigo y compafiero, pero nos ha dejado un importante
legado personal y profesional, y permanecera siempre en
la memoria de todos nosotros.

José Manuel Marugin de Miguelsanz

IN MEMORIAM

Unos pocos afios después de la marcha de Leon de José
Manuel Marugén, nos tocé a Luis, a Maite Palau y a mi
hacernos cargo de la organizacién del Servicio de Pedia-
tria. Fueron (y siguen siendo) afios muy complicados, donde
habia que continuar con igual o mayor trabajo asistencial,
mantener la actividad docente e investigadora que tenemos
en nuestro servicio y con menos personal. Agradezco a Luis
el apoyo que siempre me did, tenerle a mi lado en los cam-
bios de guardia, sus ideas para mejorar el servicio, su falta
de ambicion que le llevé a rechazar ofertas para trabajar en
otros servicios; era el compafiero que todos deseamos tener.

Estaba también muy implicado en la investigacion, con
varios proyectos de investigacién en marcha (tenia siempre
ideas novedosas, brillantes) y con una importante colabo-
racion con la Universidad de Leén; fruto de este trabajo,
en este ultimo afo, defendieron sus tesis doctorales cuatro
compaferos del servicio, cuyo director fue él. A esto hay que
afladir su participacion activa en los congresos de Nefrolo-
gia Pediatrica, de la Asociacion Espaiiola de Pediatria y de
nuestra SCCALP, y su colaboracion en el consejo de redac-
cion de Anales de Pediatria. Sin duda, ha sido el que mas ha
colaborado para situar el servicio de pediatria del hospital
de Ledn en el mapa de la pediatria espafiola.
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No puedo dejar pasar esta oportunidad para recordar sus
brillantes ideas, como quedaron reflejadas, por ejemplo, en la
organizacion de las reuniones de primavera de la SCCALP
organizadas en Leén. En el afio 2007, en la reunién se desa-
rrollé una mesa redonda sobre “Pediatria e informacién”,
donde participaron como ponentes periodistas de prestigio
como Almudena Ariza y José M? Catalan; en la segunda
mesa, sobre “asma en nifios preescolares” se cont6 con Hans
Bisgaard y fue la primera vez que se utiliz6 traduccién simul-
tanea en las reuniones de nuestra sociedad. En el afio 2015,
la tltima vez que organizd Ledn la reunion de primavera, la
charla inaugural la realiz6 Lary Leén, directora del canal TV
FAN3, de la Fundacion Antena 3 y la mesa del dia siguien-
te, sobre novedades en Pediatria, impartida por pediatras
leoneses de prestigio, como Alfredo Garcia Alix, José Luis
Zunzunegui, Antonio Nieto o Fernando Santos.

Todos nosotros estamos en deuda con él, su muerte ha
supuesto una gran pérdida y nos ha dejado un vacio que
va a ser imposible de llenar, pero la vida sigue y nosotros
tenemos que seguir su legado y mantener vivo su recuerdo.

“La muerte no existe, la gente solo muere cuando la olvidan;
si puedes recordarme, siempre estaré contigo” (Isabel Allende).

Santiago Lapefia Lopez de Armentia

HERMANO MAYOR EN LA PROFESION

La amistad, como la cultura, es la riqueza mas solida.
Conseguir y cultivar buenos amigos es la forma de hacer
mas soportable y grata la vida. El amigo es aliciente, remedio
puntual de las amarguras y la soledad. Nadie es pobre si
tiene amigos; nadie estd solo si tiene amigos.

Luis Miguel Rodriguez fallecié el pasado mes de abril,
en pleno meridiano de su inteligencia y de su capacidad, de
sumadurez y en edad de méximo rendimiento profesional.
Como a muchas personas, su muerte me afecté profunda-
mente. Veinticinco afios de amistad cercana, de usufructo
de su gran personalidad y experiencia profesional, tienen
como ineludible consecuencia una tristeza que pocas veces
he sentido igual, entonces como ahora.

A Luis lo conoci a principios de 1991, al poco de mi llega-
da al Hospital de Oviedo como médico residente. El entonces
trabajaba en el Hospital de la Virgen Blanca, de Ledn, aun-
que con cierta periodicidad seguia visitando la Unidad de
pediatria donde él se habia formado como nefrélogo infantil
y en la que yo empezaba a sentar mi tiempo los ratos libres
de que disponia dentro de mi horario de trabajo. Desde que
nos presentaron, iniciamos una relacién que se fue haciendo
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Elena y Luis, Santander 4 de abril de 2004

mds frecuente y proxima con el paso del tiempo. Pronto
firmamos algtin articulo juntos, y lo hicimos luego varias
veces hasta ahora, que preparabamos tres publicaciones de
un estudio realizado con nuestra compafiera Elena Taborga.

En marzo de 2004 me puse en contacto con €l, recuerdo
que por medio de una llamada telefénica realizada desde
Malaga donde yo asistia a una reunién monogréfica de temas
nefrolégicos. Le comuniqué mi intencién de presentarme a
las elecciones para la presidencia de la SCCALP, invitandole
a formar parte de nuestra lista electoral como candidato a
la direccion del Boletin. Su respuesta fue llamativamente
generosa, con una primera advertencia sobre el momento
que vivia nuestra Sociedad y las dificultades con las que
nos ibamos a encontrar. Me hizo sentir que le proporcio-
naba gran confianza para dar ese paso el nombre de los
otros componentes de la candidatura. Como anécdota que
refleja su caracter castizo y su temple sentimental, diré que
seguidas las elecciones se puso a preparar su primer nimero
de la publicacién en cuya portada incluyé una fotografia de
Carbayin, su pueblo en Siero, al que hacia mencién con cual-
quier pretexto. Con nuestro comtin amigo el profesor Félix
Lorente como presidente continu¢ esa tarea, que cumplié de
forma magnifica, con un trabajo comprometido y completa-
mente eficaz. Luis Miguel era un profesional brillante, a la
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Vispera de las elecciones de la SCCALP

cabeza de su generacion, ya con un prestigio consecuencia
directa de su sostenida y probada capacidad. Como en su
centro de trabajo y en el ambiente nefrolégico, en nuestra
Sociedad su persona gener¢ fuertes e indudables identifi-
caciones, pasando rdpidamente a pertenecer a ese grupo
de compafieros que son queridos y admirados por todos.
Sencillo y auténtico por ser fiel a si mismo y a los demas,
por practicar la franqueza sin contemplaciones, me ayudo
a tomar decisiones dificiles en la vida profesional y en sus
trajines mas agitados y conflictivos. Con el paso de los afios
fue para mi un asidero clave y determinante.

Luismi poseifa en grado sumo sensibilidad, inteligen-
cia y sentido del bien, maestras supremas de la vida. Y la
conjuncion sustantiva de esas tres virtudes le facilitaba su
expresion risuefia, que ha sido otro de sus rasgos consus-
tanciales y que lo han definido. Todo ello no resultaba de
un esfuerzo deliberado y consciente, sino consecuencia de
su ser espontaneo, de su naturaleza y de su idea de pasar
por la vida. Conformaba con todo eso una personalidad
atractiva por su gran humanidad, que llevaba consigo a
todas partes, daba lo mismo que estuviera en la consulta

o sentado en una cafeterfa, dando un paseo o en cualquier
foro pediatrico de poca 0o mucha relevancia. Su estilo era tan
personal como su conversacion ingeniosa y gozosa su com-
paiiia. Tenia desenvoltura, talento que le sobraba y gracia
chispeante para contar cualquier cosa con una ironia sutil
y carente de hiel.

Su enfermedad, el agravamiento de su proceso y su
larga hospitalizacién fueron un ctimulo de circunstancias
adversas. Todo fue para mi un reencuentro con el mundo
hospitalario como escenario surrealista, con el silencio que
reinaba en aquel lugar en especial por la noche, cuando lo
visitaba; silencio que solo se interrumpia por la conversa-
cién cuchicheante del personal sanitario y los sonidos de
los monitores. En un determinado instante fui consciente de
su muerte, aunque luego pasarian unas semanas hasta que
recibiera un lacénico mensaje de Gonzalo Solis. Ese golpe
oscuro llevé mi corazén y mi pensamiento hacia los buenos
momentos compartidos, hacia Elena, Miguel y Enrique, hacia
su hermana Alicia, que habia sido mi médico de cabecera
en Gijon; hacia sus compaiieros y hacia los residentes, no
pocos asturianos, que se habian formado con él y nunca lo
olvidaran.

Aunque se nos insista en que la muerte es algo insos-
layable y natural, al presentarse antes de que desaparezca
nuestro deseo de vivir y de disfrutar de la vida, siempre se
hace una tragedia. Y la muerte ajena, la de aquellos que més
queremos, lo es porque nos limita en la felicidad posible, en
la amistad activa, en cualquier tarea, conversacion o amor
por completar. La muerte de Luis ha dejado en sus amigos
y compafieros, en los que con él hemos compartido afanes
y alegrias, un vacio que nada podra llenar. Solo puedo decir
que haber contado con su ejemplo, con su consejo siempre
moderado y con su amistad ha sido uno de los privilegios
que me ofrecido la vida. Y que el simple hecho de evocar
su personalidad y su presencia para esta nota me llena de
emocion y de una gran melancolia.

Venancio Martinez Sudrez
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