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Editorial

BOL PEDIATR 2010; 50: 261-262

A propésito de las especialidades pedidtricas®)

V.M. GARCIA NIETO, E. CIVANTOS FUENTES*, M. GRESA MUNOZ**

Presidente de la Asociacién Espariola de Nefrologia Pedidtrica. *Secretaria de Redaccién de Canarias Pedidtrica. **Secretario de

Redaccién de Canarias Pedidtrica

Este ntimero de Canarias Pedidtrica es un poco especial.
Debia haber visto la luz en el pasado mes de junio. La sus-
pension de la Reunién Anual Conjunta de las Sociedades
Canarias de Pediatrfa lo impidié. Dos revisiones y un ori-
ginal que aparecen en este niimero debieron haberse expues-
to en dicha Reunién, que tuvo que ser suspendida.

Préximamente, van a celebrarse las pruebas corres-
pondientes a la convocatoria de “oferta ptblica de empleo
(OPE)” realizada recientemente y destinada a dotar plazas
en propiedad en los hospitales de nuestra Comunidad
(“personal estatutario fijo en plazas bdsicas vacantes de la
categorfa de Facultativos Especialistas de Area de los 6rga-
nos de prestacién de servicios sanitarios del Servicio Cana-
rio de la Salud”). No vamos a hacer ninguna considera-
cién, por otra parte claramente antipopular, acerca de si en
una sociedad progresista y eficaz se deben ofertar estas
plazas “eternas”. Nuestra reflexién va encaminada a lo que
nos incumbe, a la oferta realizada en las plazas pedidtri-
cas.

Nosotros los pediatras somos los primeros (y por lo que
vemos, casi los tinicos) en conocer la complejidad de nues-
tra especialidad. Esa complejidad se acenttia cuando nos
referimos al trabajo hospitalario. En los tltimos afios, la
mayorifa de las plazas existentes a ese nivel han sido ocu-
padas por los profesionales dedicados a las distintas subes-
pecialidades pedidtricas. Hoy en dfa, la pediatria que se rea-
liza en Atencion Primaria es tan eficaz y de tan alto nivel
que la pediatria hospitalaria coexiste para resolver aquellos
problemas clinicos que no pueden ser diagnosticados, con-
trolados o tratados en Primaria.

Correo electrénico: vgarcianieto@gmail.com

Las especialidades pedidtricas nacieron para ahondar
en el conocimiento de la abrumadora diversidad de las for-
mas de enfermar que se extiende en la edad pedidtrica.
Cuando surgieron las especialidades pedidtricas a princi-
pios de los afios 1970, alguien se atrevié a decir que el nifio
era indivisible, que no se podia fragmentar asegurando, por
tanto, que los pediatras podrian abarcar, conocer y contro-
lar todo lo relacionado con la patologia infantil. Esa idea se
ha demostrado que es obsoleta. Las especialidades pedid-
tricas son necesarias, absolutamente necesarias, del mismo
modo que lo es lo que podriamos denominar como “pedia-
tria general”. Ambas se complementan. Casi 40 afios des-
pués de su nacimiento, nuestra autoridades ministeriales y
académicas hacen caso omiso a esta realidad, a la que siguen
ignorando en una situacion que es muy préxima a los “malos
tratos” infantiles. Nos explicaremos. Cuando existe un pro-
blema grave o de dificil diagndstico, a cualquier pediatra
o0 padre sensatos, solo se les ocurre una actitud y es consul-
tar al especialista pedidtrico correspondiente. Si a ese padre
atribulado se le dice que ese consultor es portador tinica-
mente de un titulo de pediatra y que se ha formado en su
subespecialidad como buenamente ha podido, seguramen-
te, no se lo creerd. Le parecerd inaudito y grotesco. Un “supe-
respecialista” formado a la buena de Dios sin un programa
formativo estricto y consolidado. Pues bien, eso ocurre
actualmente en nuestro pafs y a eso nos referimos con los
“malos tratos” infantiles. Lo peor es que no sabemos cudn-
to durard esta situacion.

Pues bien, la OPE a la que hacemos referencia se ha dise-
flado sin tener en cuenta la singularidad de la compleja rami-

© 2010 Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria, Castilla y Leén
Este es un articulo de acceso abierto distribuido bajo los términos de la licencia Reconocimiento-No Comercial de Creative Commons
(http:/[creativecommons.org/licenses/by-nc/2.5/es), la cual permite su uso, distribucion y reproduccién por cualquier medio para fines no comerciales,

siempre que se cite el trabajo original.
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ficacién del saber pedidtrico, haciendo valido el castizo dicho
del “pa todos café”. Nuestros hospitales pedidtricos han
alcanzado un alto grado de desarrollo gracias a la adecua-
da formacién y, a veces, como hemos dicho anteriormente,
a la autoformacién de sus componentes, muchos de ellos
con contratos interinos, pero que son muy necesarios en el
quehacer hospitalario diario. Y son necesarios por una razén
muy sencilla, porque, aparte de sus conocimientos tedricos
y précticos, dominan técnicas, técnicas muy concretas que
se tardan muchos afios en aprender y dominar pero que son
vitales en el diagndstico y /o tratamiento de los nifios ingre-
sados.

En definitiva, las plazas de un hospital pedidtrico, hoy
en dfa, no deben ser ocupadas por los que tienen mds afios
de trabajo (eso se reconoce con el pago de los trienios) sino
por los mejores. El sistema de valoracién de méritos de la
OPE que nos ocupa no es el mejor para definir quiénes son
los mejores y, sobre todo, los mds necesarios. La valoracién,
por ejemplo, que se hace de las publicaciones cientificas es
triste (la mdxima puntuacién por trabajos cientificos y de

investigacion es de tres puntos y valen lo mismo siete publi-
caciones de “difusion internacional” que 50 y estas 50 lo
mismo que 20 meses de servicios prestados en la especiali-
dad en instituciones sanitarias ptblicas y que 25 meses en
la especialidad como médico de cupo y zona).

No queremos con estas letras afrentar a los pediatras no
especializados (bastante divididos estamos los pediatras
de las islas con cuatro sociedades existentes para un con-
junto de algo mds de quinientos profesionales). Claro que
éstos tienen y deben tener cabida en un hospital de tercer
nivel, pero en situaciones concretas y definidas en las posi-
bles convocatorias (plantas de hospitalizacion, Urgencias)
y, sobre todo, en los hospitales de las islas menores o en los
comarcales de las mayores (cuando venga el santo adveni-
miento) ;?

En definitiva, es urgente la normalizacién y regulacién
de las especialidades pedidtricas en nuestro pafs para que
no vuelvan a realizarse convocatorias como ésta a la que
hace alusion este Editorial. Como dice un eslogan reciente
de la AEP: “salvemos la pediatria”.

@ Articulo editorial publicado en el tiltimo niimero de la revista Canarias Pedidtrica (Can Pediatr. 2010; 34: 71-72) y reproducido,
dentro de la politica de acceso libre a la informacion cientifica, en el Boletin de Pediatria por su interés general.
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Ginecomastia. Fisiopatologia y actualizacion de las opciones

terapéuticas

FJ. NUNEZ RODRIGUEZ, E. ARTOLA AIZALDE?, V. CANCELA MUNIZ*, C. FERNANDEZ RAMOS,

J. RODRIGO PALACIOS**

Endocrinologia Pedidtrica. Servicio de Pediatria. Hospital Basurto. Bilbao. *Servicio de Pediatria. Hospital Donostia.
Donostia.**Servicio de Pediatrin. Hospital General Yagiie. Burgos

RESUMEN

El término ginecomastia define un aumento del tejido
glandular mamario en el varén que, generalmente, aparece
en ciertos periodos de la vida como la época neonatal, pube-
ral o senil, siendo la expresion de cierto disbalance en la
accién de estrégenos y andrégenos en la glandula mamaria
y que evoluciona, habitualmente, hacia la resolucion espon-
tanea.

Generalmente es un proceso benigno en el que, habi-
tualmente, no se encuentra el factor etioldgico que la deter-
mina pero, de forma ocasional, puede ser la expresion de
una alteracién endocrinolégica o tumoral subyacente.

Aunque a dia de hoy no hay tratamiento aceptado por
la FDA y EMA para esta entidad, son miiltiples los forma-
cos que se han utilizado en el tratamiento de la misma.

En este trabajo se hace una revisién actualizada de las
distintas opciones terapéuticas existentes, con una descrip-
cién esquemdtica de los factores etiopatogénicos y noveda-
des aportadas en la literatura en relacién con los mismos.

Palabras clave: Ginecomastia; Tamoxifeno; Raloxife-
no; Anastrozol.

ABSTRACT
The term ginecomastia defines an increase of the glan-
dular mammary tissue in the male breast, that generally

appears in some periods of the life as the period neonatal,
puberal or senile, being the expression of certain disbalan-
ce in the action of oestrogens and androgens in the mam-
mary gland and that usually progress towards the sponta-
neous resolution.

It is usually a benign process, in which habitually we
don’t know the etiologic factor that determines it, but occa-
sionally, it can be the expression of an endocrinologycal or
tumour underlying alteration.

Though nowadays there is no treatment accepted by
the FDA and EMA for this entity, there are multiple medi-
caments that have been used in the treatment of the same
one.

In this work, we do an updated review of the different
therapeutic existing options, with a schematic description
of the etiopathogenic factors with some reviews of inno-
vations contributed in the literature in relation to the same
ones.

Key words: Gynecomastia; Tamoxifen; Raloxifen; Anas-
trozole.

INTRODUCCION

Se define la ginecomastia como la proliferacién del teji-
do glandular mamario en el varén, que puede ser uni o bila-

Correspondencia: Dr. EJ. Ntfiez. Servicio de Pediatria-Endocrinologfa Infantil. Hospital Basurto. Avda. Montevideo 18.

48013 Bilbao. Vizcaya

Correo electrénico: fjaviernunezrodriguez@osakidetza.net
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teral, concéntrica o no con respecto al pezén y a la areola y
que puede asociar otros signos, como sensacién de tensién
o dolor. Se debe diferenciar de la adipomastia, en la que el
aumento del tamafio de la mama es a expensas del tejido
adiposo y no del tejido glandular.

En cuanto a la prevalencia, las cifras que ofrecen los dis-
tintos autores son muy variables dependiendo del criterio
que la define (0,5 cm 0 2 cm de tejido glandular) y de la téc-
nica empleada en la medicién, oscilando entre el 4%y el
64,6%.

Generalmente es un proceso autolimitado que no pre-
cisa tratamiento pero, ocasionalmente, puede ser expresién
de alteraciones subyacentes y precisar tratamiento farma-
colégico o quirtirgico.

EXAMEN FiSICO

La exploracion fisica de la ginecomastia se realiza, con
el paciente en dectibito supino, los brazos colocados detras
de la cabeza y cogiendo el tejido mamario entre los dedos
indice y pulgar, deslizéndolos y aproximandolos hasta per-
cibir entre ellos una estructura de tacto consistente, que
puede corresponder al tejido glandular subyacente. No obs-
tante, en la préctica clinica, se encuentra una clara discor-
dancia entre la magnitud del tejido mamario determinado
por palpacion y la medida del tejido glandular ofrecida por
medicién ecogrifica; esto se debe, en parte a que, al hacer
la palpacién manual, no se tiene en cuenta la proporcién
de la medicién que corresponde al tejido celular subcuta-
neo con su componente graso. De ahi que sea necesario
medir el pliegue cutdneo en la zona adyacente a la mama,
y correlacionarlo con la medida total hallada en la medi-
cion de la mama.

HISTOLOGIA

Las células del tejido mamario expresan receptores para
los estrégenos con efecto estimulador y de andrégenos con
efecto inhibidor. Existen, ademds, receptores para prolacti-
na®y distintos factores de crecimiento como IGF1, IGF2,
PDGEF, IGFa, IGEp, EGF, etc.

Cuando existe un disbalance positivo en la accién de
estos estimulos, sea cual fuere la etiologia (transitorio en las
llamadas fisiolégicas o alteraciéon endocrinolégica hormo-
nal, enzimdtica o tumoral en las patoldgicas), se produce
una proliferacién del epitelio ductal, hiperplasia y edema
del tejido conjuntivo y del estroma periductal, con aumen-

264 VOL. 50 N° 214, 2010

Figura 1. Ginecomastia puberal.

to de la vascularizacién. Esta proliferacién es susceptible de
regresion si los factores determinantes de la misma desa-
parecen. Cuando el tiempo de evolucién es superior a 2 afios,
aparece la hialinizacién y fibrosis del estroma periductal,
siendo improbable la resolucién espontanea o farmacolé-
gica, por lo que hay que recurrir con frecuencia al trata-
miento quirdrgico.

Por ello, desde la perspectiva del tratamiento, los facto-
res que van a ser mds determinantes en la respuesta al mismo
son el tiempo de evolucién y quizd el tamafio glandular
adquirido.

GINECOMASTIA PUBERAL (Fig. 1)

Hiperplasia del tejido mamario que, caracteristicamen-
te, suele aparecer al menos 6 meses después de iniciada la
pubertad, se correlaciona de forma positiva con el rango de
edad entre 10 y 13 afios y con el volumen testicular de 5 a
10 ml, suele ser inferior a los 4 cm y, habitualmente, regre-
sar de forma espontdnea (hasta el 90% a los 3 afios). Se des-
conoce la influencia de factores genéticos, aunque el estu-
dio de Lawrence y cols. 2004®) comunica historia familiar
en casi la mitad de los pacientes de su serie.

Patogenia de la ginecomastia puberal

Se acepta como posible causa un disbalance entre la acti-
vidad de los estrégenos y los andrégenos a nivel glandular,
a pesar de que, en la mayorfa de los estudios publicados, no
se encuentran alteraciones en los niveles de hormonas tanto
de andrégenos como de estrégenos, comparandolos con los
nifios ptberes sin ginecomastia, de ahi que se sugiera que,
en estos nifos, existirfa una mayor sensibilidad de las célu-
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Figura 2. Ginecomastia prepuberal. A: ginecomastia en primera consulta. B y C: ginecomastia a los 18 meses de evolucién.

las mamarias a los niveles normales de estrégenos circu-
lantes.

Otra teorfa sugiere la existencia de un predominio estro-
génico al inicio puberal cuando comienza la secrecién noc-
turna pulsétil de LH por la hip6fisis.

Inicialmente, al ser esta secrecién s6lo nocturna, el efec-
to inhibidor sobre la proliferacién del tejido mamario de
la testosterona producida por la célula de Leydig tras el esti-
mulo de la LH se ejercerd s6lo durante la noche. Como a
nivel de la gldndula suprarrenal se estd produciendo una
secrecién de andrégenos débiles que serdn aromatizados
periféricamente y convertidos en estrégenos durante todo
el dia, al tener sélo efecto compensatorio por la noche pre-
valecerd, el resto del dfa, el mencionado efecto estrogénico
estimulante. Esta situacion revertirfa cuando la pubertad
estuviera totalmente instaurada y la pulsatilidad de la LH
se expresara a lo largo de todo el dfa.

También se ha implicado a la leptina como agente etio-
l6gico.

Se ha comunicado que la leptina expresa receptores en
la glandula mamaria, y es capaz de incrementar la activi-
dad aromatasa en las células del estroma del tejido adipo-
so y de la mama. Asi, Dundar y cols. 2005 encuentran un
incremento en los niveles circulantes de leptina, en nifios
puberales no obesos con ginecomastia.

GINECOMASTIA PATOLOGICA (Fig. 2)

Definida como aquella que aparece fuera del periodo
puberal (excluido el neonatal), y /0 en la que podemos obje-
tivar una alteracién subyacente que la determina. La gine-
comastia prepuberal supone un 5% del total® y se caracte-
riza por aumento del tejido mamario sin presencia de otros
caracteres sexuales secundarios.

Esta ginecomastia debe ser siempre estudiada.

Causas:

1. Incremento en la concentracidon sérica o de la accion
de los estrogenos

Origen tumoral
Aunque la mayor incidencia de tumores testiculares se

da una vez finalizado el desarrollo puberal, este tipo de

tumor puede ser causa de ginecomastia en el adolescente.

Segtn los estudios comunicados, la incidencia de tumores

testiculares en varones con ginecomastia es del 3%y, en el

7-11% de los casos, es el tinico hallazgo clinico en el momen-

to del diagndstico.

Estos tumores pueden ser:

- Tumores de las células testiculares de Leydig producto-
res de estrégenos.

- Tumores feminizantes de la glandula suprarrenal gene-
ralmente indiferenciados, productores de estrégenos o
de DHEA, que se aromatiza en tejidos periféricos, trans-
formédndose en estrona.

— Tumores de las células de Sertoli (aislados o formando
parte del S. de Peutz-Jeghers o del complejo Carney)@s),
de células germinales testiculares o de cualquier locali-
zacién que contengan tejido trofobldstico y que deter-
minen un aumento de la aromatizacién de los precur-
sores estrogénicos.

Incremento de la aromatizacion de los andrdgenos a estrégenos

- Hipertiroidismo: la prevalencia de ginecomastia en estos
pacientes estd entre el 10-40%®. Podrifa deberse a un
aumento de la actividad aromatasa y de los niveles de
SHBG, lo que conllevarfa una disminucién de la tes-
tosterona libre.

- Hiperplasia suprarrenal congénita por déficit de 3f
hidroxiesteroide deshidrogenasa, 11  hidroxilasa®), o
de 21 hidroxilasa®2.

- Enfermedades hepéticas.

- Sindrome de Klinefelter: mds del 50% de los pacientes
con S. de Klinefelter presentan ginecomastia. En estos
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FARMACOS RELACIONADOS CON EL DESARROLLO DE
GINECOMASTIA

TaBLA L.

Hormonas
— Estrégenos, testosterona, antiandrégenos (Ciproterona,
finasterise, ketoconazol, flutamida, espironolactona),
esteroides anabolizantes, HCG, hormona de crecimiento,
gonadotropinas
Exposicion no intencional

— Aceites en esencias, preparados capilares y cremas
vaginales que contienen estrgenos

- Alimentos procedentes de animales tratados con
estrégenos, soja y fitoestrégenos

— Drogas de abuso

— Marihuana, heroina, etanol, anfetaminas

Farmacos usados en Neurologia y Psiquiatria
- Haloperidol, diazepam, opioides, fenotiazinas, fenitoina,
antidepresivos triciclicos, risperidona
Cardiovasculares
— Inhibidores de la ECA, amiodarona, bloqueantes de los
canales del calcio, digoxina, reserpina, espironolactona
Antiulcerosos
- Cimetidina, metoclopramida, ranitidina, omeprazol
Hipolipemiantes
- Fenifibrato
Antineoplasicos e inmunomoduladores
- Agentes alquilantes, bleomicina, cisplatino, ciclosporina,
vincristina, metrotexate, nitrosourea, imatinib
Antimicrobianos
- Etionamida, antirretrovirales, ketoconazol, isoniacida,
metronidazol
Otras
- Penicilamida

casos, ademds de la deficiente secrecién de andrége-
nos por la disfuncién testicular, se ha comunicado un
incremento de la actividad aromatasa(®. Recordar que
en este sindrome, ademds de la ginecomastia, estd
aumentado el riesgo de cancer de mama‘.

- Sindrome de exceso de aromatasa de herencia autosé-
mica dominante. Es debido a una mutacién con ganan-
cia de funcién en el gen de la aromatasa, que se carac-
teriza por niveles incrementados de estrona, con nor-
males de 17-f estradiol (los de testosterona suelen estar
algo bajos) y que puede manifestarse como ginecomas-
tia prepuberal y moderado hipogonadismo en el hom-
bre(15-19)_

Fdrmacos u otras sustancias que actuarian

— Inhibiendo la biosintesis de testosterona o incremen-
tando la aromatizacién de testosterona a estradiol.
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— Incrementando los niveles de SHBG dando, como con-
secuencia, la disminucién del andrégeno libre (los andro-
genos tienen mayor afinidad que los estrégenos por la pro-
tetna transportadora).

- Por su contenido en estrégenos exégenos (via oral o
transdérmicos).

Los mds habitualmente implicados son la digoxina, fito-
estrdgenos que se encuentran en algunas preparaciones de marihua-
na, anfetaminas, heroina, metadona, alcohol, esteroides anaboli-
zantes, preparados de plantas...)?2¥, Estos pueden estimular
los receptores estrogénicos en tejido mamario o desplazar
a los andrégenos de sus receptores (Tabla I).

Enfermedades crénicas

Las enfermedades crénicas que cursan con malnutri-
cion (fibrosis quistica, colitis ulcerosa, enfermedades hepdticas,
insuficiencia renal crénica, SIDA...) han sido asociadas con
ginecomastia. La ginecomastia asociada a malnutricion,
generalmente aparece cuando se produce la recuperacién
del peso y es, probablemente, debida a una disfuncién
hepatica (el incremento de la ingesta calérica, determina
un aumento en la produccién, tanto de estrégenos, como
de andrégenos, pero la disfuncién hepdtica generada
durante el periodo de desnutricién dificulta la degrada-
cién de los estrégenos, produciéndose un aumento del ratio
estrégeno/andrégeno®). En el caso de la insuficiencia renal,
el incremento de la uremia puede llevar a un dafio en las
células de Leydig, que provocarfa un descenso de la tes-
tosterona y una elevacién secundaria de las gonadotropi-
nas.

Hermafroditismo verdadero

La ginecomastia ha sido descrita como manifestacién
aislada de un hermafroditismo verdadero en un adolescente
con cariotipo 46XY /46XX, adecuada masculinizacién de
genitales externos y del tamafio testicular en escroto. La his-
tologfa gonadal revel6 ovoteste bilateral. Los niveles de tes-
tosterona eran normales y los de LH, elevados®.

2. Disminucion de la concentracion sérica o de la accién
de los andrégenos

Hipogonadismos

- Primarios: aquellas alteraciones congénitas o adquiri-
das que determinan una insuficiencia testicular, con
niveles bajos o ausentes de secrecion de testosterona y
consecuente aumento de la LH, que puede incrementar
la secrecién de estradiol por la célula de Leydig. A des-
tacar el S. de Klinefelter, la anorquia bilateral o defec-



tos en enzimas testiculares, como 17 cetosteroide reduc-
tasa (que convierte la androstenodiona en testostero-
na).

- Secundarios: en los hipogonadismos centrales o secun-
darios, se produce una disminucién global de los este-
roides gonadales, tanto andrégenos como estrégenos,
no siendo por ello tan habitual la ginecomastia, aunque
puede aparecer por la persistente aromatizacién de los
precursores androgénicos de la gldndula suprarrenal.

Sindromes de insensibilidad parcial o completa a los
andrdgenos

De herencia ligada al X, se debe a defectos en la estruc-
tura de los receptores de andrégenos como consecuencia
de mutaciones en el gen que los codifica®. El fenotipo de
estos pacientes 46XY puede ir desde el femenino normal,
al de virilizacién incompleta del varén en las formas par-
ciales. Los niveles de testosterona en sangre son altos, pero
sin capacidad de ejercer su accién inhibitoria en el tejido
mamario. Al igual que ocurre con los hipogonadismos pri-
marios, los altos niveles de gonadotropinas llevan a un
incremento en la sintesis de estradiol. Dejager y cols. han
encontrado relacién entre la insensibilidad a andrége-
nos y el ndmero de repeticiones CAG en el exén 1 del gen
del receptor de andrdégenos, en pacientes con la enferme-
dad de Kennedy (atrofia muscular bulbar y espinal liga-
da al X)@8),

Receptores para lan LH y HCG

Recientemente, han sido descubiertos receptores para
laLH y la HCG en el tejido mamario del var6n®), aunque
sus funciones no estdn esclarecidas. Cualquier situacién
que determine un incremento en suero de estas moléculas
como es el caso del incremento de la LH en hipogonadis-
mos primarios o de la HCG en procesos tumorales, pue-
den determinar un estimulo de los mencionados recep-
tores y contribuir, junto al disbalance estrégeno/andré-
geno propio de estas entidades, a la aparicién de la gine-
comastia.

ESTUDIO DE LA GINECOMASTIA (véase Fig. 3)

Cuando su aparicién es en periodo puberal y en ausen-
cia de alteraciones en los datos recogidos en la anamnesis o
en la exploracién clinica, en principio no se recomiendan
estudios de laboratorio o radiolégicos dado que, proba-
blemente, no van a ayudar a la hora de determinar su etio-
logfa.

EJ. NUNEZ RODRIGUEZ Y COLS.

Sin embargo, cuando la ginecomastia es de aparicién
prepuberal, existe una deficiente virilizacion, la progresion
de la ginecomastia es muy rdpida o se manifiesta como una
masa excéntrica con respecto a la areola, persiste mds alld
del tiempo habitual o existe una masa testicular, estan indi-
cados los estudios complementarios.

Evaluacién inicial

En principio, por medio de una detallada anamnesis,
descartar que sea secundaria a la accién de formacos o a la
aplicacion o ingesta de alimentos o productos con efecto
estrogénico.

Estudio hormonal con funcidon tiroidea, testostero-
na, estradiol, DHEA, hCG y LH. En funcién de los valo-
res de estas determinaciones y siguiendo la interpretacién
mostrada en el algoritmo, en ocasiones se podra deter-
minar el factor etioldgico. Secundariamente, puede ser
necesario ampliar el espectro de determinaciones inclu-
yendo un cariotipo, funciones hepdtica y renal y prolac-
tina.

Cuando en la exploracion clinica se detecta una masa
testicular, o por los marcadores tumorales se sugiere la pre-
sencia de un proceso tumoral, pueden ser necesarios estu-
dios con pruebas de imagen.

TRATAMIENTO

El manejo de la ginecomastia va a depender de la etio-
logfa, duracién, severidad y la presencia o ausencia de dolor
o inflamacién.

Es importante tener en cuenta si se trata de una gine-
comastia puberal o prepuberal y saber que, segtin las casuis-
ticas hasta hoy publicadas, en mds del 90% de los casos la
ginecomastia puberal va a resolverse de forma espontanea,
basandose el tratamiento en la adecuada informacién de
cudl es la situacién y evolucién esperada, tranquilizando de
esta forma al paciente y a la familia.

No obstante, se dan circunstancias en las que aun sien-
do una ginecomastia puberal, se puede plantear un trata-
miento farmacoldgico si:

- Ginecomastia de magnitud muy importante (mayor de
4 cm).

- Hay afectacion psicoldgica en el adolescente.

- Se asocia a sintomatologfa como dolor o tensién per-
sistente en el tiempo, que interfieran en las actividades
normales del adolescente.

Sila ginecomastia es la expresion clinica de un proceso
subyacente (hipertiroidismo, tumor testicular o suprarre-
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‘ Medir B hCG, testosterona, estradiol, LH, DHEA, TSH, T4L ‘

‘ T. cel. germinal testicular ‘

‘ 1HCG }—»\ Eco testes

Rx térax

‘ T. cel. germinales extragonadales }—»
‘ T. no trofobldstico productor de HCG ’—*

TAC abdomen

‘ Hipogonadismo primario ‘

PRLT

1 J,LHoNyiT}—»MedHPRL}—E —

ALy | TSH
' LH o 1‘ T Medir TSH / T4L

‘ Hipogonadismo secundario ‘

Hipertiroidismo

‘ TAC/RNM adrenal { E}
]

»| Descartar HSC

Tumor adrenal
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“LHoNyTE%»‘Ecotestes‘

‘ TAC/RNM adrenal }—[.—, ¢! actividad aromatasa? ‘

‘ Masa }—* ‘ Tumor testicular ‘

Normal

Figura 3. Algoritmo de estudio de la ginecomastia.

nal, contacto o ingesta de productos con accién estrogéni-
ca, etc.), no cabe duda de que el tratamiento ird dirigido a
corregir el factor que la determina.

Farmacos utilizados en el tratamiento de la ginecomastia

Son muiltiples los farmacos utilizados en el tratamien-
to de la ginecomastia. Se muestran los mds representativos,
acompafiando en ocasiones una sintesis de los trabajos mas
significativos que los avalan.
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Andrdgenos

- Testosterona: ha sido utilizada sin resultados satisfac-
torios provocando, en ocasiones, un aumento de la gine-
comastia por aromatizacién a estradiol. Gikas P, 20076
Indicada en los hipogonadismos, como tratamiento sus-
titutivo.

- Dihidrotestosterona: andrégeno no aromatizable que
ha mostrado efectividad variable en estudios no con-
trolados®h.




- Danazol: andrégeno débil que inhibe la produccion de
estrégenos por inhibicion de las gonadotropinas©23),

Antiestrogenos
Estos farmacos acttian bloqueando los receptores de los
tejidos sensibles a los estrégenos mostrando, a través de este
mecanismo competitivo, su efecto antiestrogénico.
- Clomifeno: antiestrégeno que bloquea receptores en teji-
dos sensibles. Resultados variables, no estando reco-
mendado para el tratamiento de la ginecomastia®).

Inhibidores de la aromatasa
Férmacos que inhiben la aromatizacion periférica de los

andrdgenos.

— Testolactona: inhibidor esteroideo de la aromatasa de
primera generacion, durante 2-6 meses fue eficaz en la
disminucién de la ginecomastia en nifios ptiberes®s).
Otros trabajos no refrendan su eficacia®.

Farmacos considerados en la actualidad en el
tratamiento de la ginecomastia

Antiestrdgenos

- Tamoxifeno: antiestrégeno que, a dosis entre 10 y 20
mg/ dia, ha demostrado su utilidad en adultos para evi-
tar los efectos estrogénicos derivados del tratamiento
hormonal coadyuvante utilizados en el cdncer de prés-
tata. La mayoria de los trabajos se han realizado en adul-
tos, pero algunos se han realizado en pacientes con gine-
comastia puberal®-4), demostrando su efectividad (80
%)y la escasa incidencia de efectos secundarios“?. Devo-
to y cols., 2007#. Estudio con 43 pacientes (12-62 afios),
20 presentaban mastodinia, 33 ginecomastia >4 cm. Resul-
tados a los 6 meses de tratamiento: desaparicion de la gine-
comastia en el 62% y disminucion en el 27%. El 52% de las
de >4 cmy 90% de las de menos, desaparecieron (p < 0,05).
55% de las de > 2 afios de duracion y el 70% de las de menos,
desaparecieron.

— Raloxifeno: es un farmaco no esteroideo, indicado en
el tratamiento de la osteoporosis en la mujer postme-
nopdusica, que actia como modulador a nivel del
receptor estrogénico al que se une con gran afinidad,
mostrando en este grupo de mujeres un efecto estro-
génico a nivel del hueso y sobre el perfil lipidico, y
un efecto antiestrogénico en mama y ttero. En los tra-
bajos comunicados se ha utilizado a dosis de 60 mg/ dia.
Lawrence y cols. 2004, publicaron un estudio retrospecti-
vo de 37 pacientes, 15 tratados con tamoxifeno, 10 con ralo-
xifeno y 12 sin tratamiento. Resultados: reduccion del tama-

EJ. NUNEZ RODRIGUEZ Y COLS.

ilo: con tamoxifeno 2,1 cm, con raloxifeno 2,5 cm. Algiin
grado de mejoria: tamoxifeno 91%, raloxifeno 86%. Reduc-
cion de mds del 50%: tamoxifeno 46%, raloxifeno 86%. En
control telefonico posterior, al menos un 50% de los no tra-
tados comunicaron resolucion espontdnea y el 40% de cada
grupo de tratados recurrieron a cirugia por insatisfaccion
con el resultado obtenido.

Inhibidores de la aromatasa

- Anastrozol: potente y selectivo no esteroideo inhibidor
de la aromatasa de tercera generacién que, utilizado a
dosis de 1 mg /dia, ha demostrado su efectividad en la
modificacién del perfil hormonal, disminuyendo los
niveles de estrégenos en suero en un 50%, incremen-
tando los de testosterona en aproximadamente un 60%.
El estudio de Plourde PV 2004 “5 randomizado a doble
ciego, placebo, controlado, en ginecomastia puberal,
incluy6 38 tratados con anastrozol, 1 mg y 35 tratados
con placebo (ginecomastias de mds de 3 cm). Se consta-
t6 reduccion de > 50% volumen, con anastrozol 38,5 %, con
placebo 31,4 %. Remision completa tras 6 meses de trata-
miento: anastrozol 1 placebo 0. Incremento del ratio testos-
teronafestradiol en 166% en tratados versus 39% en place-
bo.
Boccardo y cols. 2005%9), en un trabajo comparativo tamo-
xifeno-anastrozol en adultos, valoraron si el tamoxifeno y el
anastrozol previenen la ginecomastia secundaria al tratamiento
con bicalutamida en pacientes con cdncer de prostata. La gine-
comastia aparecié en el 73% de los tratados con bicalutami-
da, el 10% en tratados con bicalutamida y tamoxifeno y 51%
si lo fueron con bicalutamida y anastrozol. Concluyen que el
anastrozol no reduce significativamente la ginecomastia, st lo
hace el tamoxifeno.

CONCLUSIONES

- La ginecomastia es una manifestacién clinica relativa-
mente frecuente, sobre todo en los nifios en la época
puberal que, en general, no precisa de estudios especia-
les y que tiene una evolucién autolimitada en el tiempo.

- No obstante, hay que tener en cuenta que, ocasional-
mente, es la expresion de patologfa subyacente, que debe
ser estudiada y tratada segtin su etiologfa.

- Aunque no estd aprobado por la EMA y la FDA para esta
indicacio6n, el tamoxifeno, a dosis de 10 a 20 mg/dia 'y
el raloxifeno a dosis de 60 mg/ dfa, han acreditado en
diversos estudios su efectividad y la ausencia de efectos
secundarios significativos.
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Los inhibidores de la aromatasa, aunque consiguen cam-
biar el perfil de esteroides en suero, no han acreditado
efecto clinico beneficioso en el tratamiento de la gine-
comastia.

Cuando la resolucién espontanea no se produce y el tra-
tamiento farmacoldgico no es considerado o resulta ine-
ficaz, quedaria como opcién el tratamiento quirdrgico.
Si se opta por el tratamiento quirtrgico, recordar la con-
veniencia de realizarlo una vez que se alcance un volu-
men testicular de adulto, para minimizar el riesgo de
recidiva.
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Funcién ejecutiva y desarrollo en la etapa preescolar

E. BAUSELA HERRERAS

Facultad de Psicologia. Universidad Nacional de Educacion a Distancia

RESUMEN

En este articulo nos centramos en el desarrollo evoluti-
vo de la funcién ejecutiva desde una perspectiva eminen-
temente neuropsicoldgica. Inicialmente revisamos los patro-
nes de maduracién mds relevantes que acontecen desde los
primeros meses de vida. La construccion de la funcion eje-
cutiva, como toda funcién psicolégica, ocurre a partir de las
mediaciones externas y de su correspondiente corticaliza-
cién o desarrollo cerebral. Finalmente, profundizamos en el
desarrollo del sustrato neuroldgico sobre el que se asienta
el constructo objeto de estudio: el 16bulo frontal o corteza
prefrontal.

Palabras clave: Funcién ejecutiva; Patrones de madu-
racion; Lobulo frontal y preescolares.

ABSTRACT

We are focusing on the evolutional development of the
executive function from an eminently neuropsychological
perspective. Initially, we review the most relevant matura-
tion patterns that occur from the first months of life. Cons-
truction of the executive function and all psychological func-
tion occur beginning with the external mediations and their
corresponding corticalization and cerebral development.
Finally, we go deeper into the development of the neuro-
logical substrate upon which the construct, object of the
study, is established: frontal lobe or prefrontal cortex.

Key words: Executive function; Maturation patterns;
Front lobe; Preschool children.

TRAYECTORIA EN EL DESARROLLO DE LA FUNCION
EJECUTIVA: PATRONES DE MADURACION

¢(Cudl es la trayectoria de desarrollo de la FE? Cadavid®
hace un exhaustivo repaso del desarrollo de la funcién eje-
cutiva. Asi, sefiala cdmo inicialmente el bebé responde a la
estimulaciéon ambiental con un repertorio de reflejos inhe-
rentes a su programacion genética, que le permiten regular
su postura y movimientos, de acuerdo con la informacién
perceptiva y vestibular que reciben del propio cuerpo y del
exterior. Los movimientos generados de esta forma son inte-
grados en el sistema nervioso central como pautas de movi-
mientos basicos sobre los que se constituirdn patrones de
movimientos cada vez mds complejos, en la medida en que
el desarrollo del sistema nervioso central y su interacciéon
con el ambiente se lo permitan.

Durante los primeros meses de vida, el bebé comienza
a mostrar comportamientos de autocontrol elementales, tales
como inhibir conductas incompatibles con el objetivo a alcan-
zar y su mantenimiento en la accion que realiza hasta su
finalizacién; comportamientos que se limitan a ajustar la
conducta del nifio/a con la situacion estimular externa sien-
do, en su totalidad, fragiles y variables.

La revision sobre el estudio de la funcién ejecutiva y
su desarrollo ontogenético indica que éste se inicia con el
control y regulacién motora, hasta llegar a regular los pro-
cesos cognitivos por medio de la introspeccién®. Es por ello
que, en edades tempranas, se encuentren perseveraciones
o estereotipos, que luego irdn sustituyéndose por progra-
mas de accion conscientes y complejos®.
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— Inhibici6n respuestas
prepotentes

— Interrupcién de respuestas
impulsivas

— Control de la interferencia

Inhibici6n de la respuesta—s»

Internalizacién del
lenguaje (memoria de
trabajo no verbal)

Autorregulacion | | Sentimiento del Accién autodirigida
del afecto, yo (memoria de | | (andlisis y sintesis
motivacién trabajo no verbal) | | de la conducta)

y arousal

Figura 1. Modelo cognitivo del TDAH segtn Barkley (tomado de
Artigas, 15).

Sélo hasta el afio y medio en adelante, los comporta-
mientos de autocontrol dirigidos a mantenerse en una tarea
hasta alcanzar su meta consiguen una mayor estabilidad®.
A esta edad ya es posible observar un mejor control de la
inhibicion para contener impulsos, resistir la distraccion y
a no responder impulsivamente; todos ellos, comporta-
mientos que reflejan el desarrollo de la capacidad del nifio/a
para controlar su comportamiento en respuesta a las exi-
gencias ambientales, a partir del uso de su proceso de inhi-
bicion.

La memoria de trabajo aparece ya a los 8 meses, refle-
jandose en la capacidad de permanencia del objeto y la capa-
cidad para coordinar medios-fines; actividades del bebé que
requieren de dos funciones atribuidas a la memoria de tra-
bajo, la representacién del objeto y su mantenimiento en
la mente®.

Para Barkely(®?), se desarrolla primero la memoria de tra-
bajo no verbal y, a continuacién, la memoria de trabajo ver-
bal. La apropiacién de ambas subdivisiones de la memo-
ria de trabajo permite, a su vez, la adquisicién de la capaci-
dad de simbolizacion, de representar en la mente estimulos
sensoriales y respuestas motoras y que, posteriormente,
soportardn representaciones mds complejas, como la ima-
gen de situaciones futuras e, incluso, de entidades abstrac-
tas®.

Como se ha sugerido, el desarrollo de la inhibicién y la
memoria de trabajo posibilitan la aparicién de acciones
humanas que, a su vez, posibilitan el desarrollo de nuevas
habilidades. Es el caso de la imitaci6n, que aparece alrede-
dor de los nueve meses de vida como resultado del desa-

E. BAUSELA HERRERAS

rrollo de las dos tareas ejecutivas mencionadas anterior-
mente, permiten al nifio refinar sus movimientos volunta-
rios por medio de la observacién y préctica de los movi-
mientos realizados por otros.

Su autorregulacién sélo comenzard a darse alrededor de
los dos afios de edad, momento en el que comienza a orga-
nizar sus acciones de acuerdo con las instrucciones verba-
les del adulto, pero que solamente realizard, apropiada-
mente, hacia los cuatro afios de edad.

La mediacién verbal de otros sociales y la capacidad
del nifio/a para comprender esta mediacién también favo-
rece el desarrollo de la inhibicién y memoria de trabajo.
Particularmente, mejora la capacidad inhibitoria, al per-
mitirle al nifio controlar su impulsividad ante tareas sen-
cillas®.

Observamos asf que, ya a edades tempranas, el lengua-
je se convierte en herramienta para formular intenciones y
acciones, realizar correcciones y evaluar el significado adap-
tativo de su actuar. En este punto del desarrollo, el lengua-
je estd dirigido hacia la regulacién del comportamiento, mar-
cando el paso de los movimientos semivoluntarios a los
voluntarios®01,

Hacia los seis afios de edad, se observa el pleno domi-
nio de los procesos de inhibicién motora y control de impul-
sos, mientras que sélo hacia los diez afios se maneja efecti-
vamente la capacidad sostenida y selectiva de la atencién,
habilidades dependientes de la capacidad inhibitoria del
sujeto(?.

Estos resultados, en conjunto, apoyan la teorfa de Bar-
kley de que la inhibicién es un prerrequisito para el desa-
rrollo de funciones ejecutivas mas complejas, siendo esen-
cial su adquisicién en edades tempranas. Segtin este autor,
la memoria de trabajo serd la habilidad que asuma el mayor
peso para asegurar el adecuado funcionamiento ejecuti-
V0(13’14).

El desarrollo y apropiacion de los procesos ejecutivos de
la inhibici6n, autocontrol, memoria de trabajo y autorregu-
lacién por medio de su mediacion verbal permiten la adqui-
sicién de nuevas habilidades ejecutivas, como la planifica-
cion logro que, a su vez, posibilita la apropiacién de nuevos
comportamientos. Asi, la ejecucion continua de estas cinco
habilidades permite la solucién de problemas sencillos hacia
los seis afios de edad (.

Pineda), en su articulo Las funciones ejecutivas y sus tras-
tornos, nos describe minuciosamente el desarrollo de esta
funcién. Segun dicho autor, esta unidad no es operativa
hasta que el nifio no estd en un margen de edad compren-
dido entre los cuatro y los siete afios, continuando su desa-
rrollo hasta la juventud.
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El periodo de mayor desarrollo ocurre entre los seis
y los ocho afios de edad(819). En este lapso, los nifios
adquieren la capacidad de autorregular sus comporta-
mientos y conductas, pueden fijarse metas, anticiparse a
los eventos sin depender de las instrucciones externas,
aunque adn estd presente cierto grado de descontrol e
impulsividad. Esta capacidad cognoscitiva estd claramente
ligada al desarrollo de la funcién reguladora del lengua-
je, a la aparicién del nivel de las operaciones légicas for-
males y a la maduracién de las zonas prefontales del cere-
bro, lo cual ocurre tardiamente en el proceso de desarro-
llo infantil.

Alos diez afios, la habilidad de la inhibicién atencio-
nal, de inhibicién de estimulacién irrelevante, asi como
de respuestas perseverativas, estd practicamente desa-
rrollado. Por lo general, los nifios de doce afios® ya tie-
nen una organizacién cognoscitiva muy cercana a la que
se observa en los adultos, sin embargo, el desarrollo com-
pleto de la funcién se consigue alrededor de los dieciséis
afios@V.

Su desarrollo estd modulado por la adquisicion previa
de otras habilidades cognitivas con las que mantiene una
estrecha relacién, como la atencién o la memoria®.

Willis y Mateer® mantienen que la funcién ejecutiva
posee dos caracteristicas importantes: es adaptativa y estd
dirigida a una meta. De esta forma, las alteraciones que
se producen en esta funcién en edades tempranas pueden
ser predictivas del impacto en el desarrollo cognitivo,
social y/o comportamental posterior del que las padece,
aspectos que serdn considerados en el tercer bloque temé-
tico.

DESARROLLO DE LAS FUNCIONES EJECUTIVAS
VINCULADO AL DESARROLLO DEL LOBULO
FRONTAL

La construccién de la funcién ejecutiva, como toda fun-
cion psicolégica, ocurre a partir de las mediaciones exter-
nas y de su correspondiente corticalizacién o desarrollo cere-
bral.

No obstante, a pesar de las evidencias, hay estudios,
como el desarrollado por Zelado, Miiller, Frye y Marco-
vith@®), que trata de conocer la evolucién del desarrollo de
estas funciones desvinculdndolo del desarrollo del 16bulo
frontal, abordando el desarrollo desde una perspectiva estric-
tamente cognitiva.

Las preguntas referidas a la aparicién de la funcion eje-
cutiva y su relacién con la maduracién de los 16bulos fron-
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tales tiene respuestas miiltiples, que dependen de la natu-

raleza de la operacién cognoscitiva que se quiera conocer.

Por otro lado, hay que considerar y no se puede obviar
que las funciones ejecutivas, se desarrollan durante la infan-
cia y la adolescencia en paralelo con los cambios madurati-
vos que moldean la corteza prefrontal y sus conexiones con
el resto del cerebro®.

Los procesos de maduracién comprenden una multi-
plicidad de elementos tales como la mielinizacién, el creci-
miento dendritico, el crecimiento celular, el establecimien-
to de nuevas rutas sindpticas y la activacion de sistemas neu-
roquimicos®627),

Aligual que sucede con el lenguaje en donde los diver-
sos niveles tienen perfodos de aparicién de tipo escalado,
etapa por etapa, las diferentes dimensiones que integran la
funcién ejecutiva comprenden diversas edades de aparicion
y consolidacién®), continuando su desarrollo posterior hasta
la pubertad e incluso algunos afios mas).

Ontogenética y filogenéticamente, la corteza prefron-
tal es una de las dltimas regiones cerebrales en completar
su desarrollo®), debido a que la maduracion cerebral sigue
un modelo jerdrquico que tiene, como tltimo eslabdn, las
reas de asociacion®.

Teniendo esto presente, hemos de sefialar que el desa-
rrollo de los 16bulos frontales muestra un proceso continuo
y homogéneo, con dos picos sobresalientes:

1. El primero de ellos ocurre entre los dos meses y los doce
afios de edad y se relaciona, principalmente, con el
aumento del niimero de neuronas.

2. Elsegundo pico ocurre alrededor de los siete afios y se
caracteriza por el aumento en el niimero de conexio-
nes interneuronales y por la especilizacién sindptica®.
Segtn los anteriores investigadores, la especializacién

y la lateralizacion de las funciones del 16bulo frontal per-
tenecen a las tltimas adquisiciones durante el desarrollo del
segundo pico. Tanto la madurez de los neurotransmisores
como la mielinizacién, desempefian un papel importante
en las funciones del I6bulo frontal, segtin los anteriores auto-
res. La mielinizacién se considera un proceso madurativo
que abarca toda la vida del ser humano, se cree que es el
resultado neuroanatémico de los procesos de aprendizaje
involucrando la cognicién y la adaptaciéon emocional en refe-
rencia a los requerimientos del medio ambiente®3).

CONCLUSION

Los procesos madurativos del 16bulo frontal compren-
den funciones complejas que, de acuerdo con el tipo de tare-



as, el foco de atencion y otras funciones, estdn presentes en
nifios normales entre los cuatro y los doce afios+3%).

Esta lentitud en su desarrollo®?), asi como la amplia dis-
tribucién de los circuitos que las sustentan®), hace que las
funciones ejecutivas resulten especialmente fragiles duran-
te la infancia y la adolescencia, siendo este tema objeto de
estudio en el tercer bloque tematico.

Asi, Grattan y Eslinger® concluyen que los déficit en la
funcién ejecutiva tendrdn un efecto muy profundo en la
infancia sobre el desarrollo social, ya que es la encargada de
proporcionar el substrato neural para que se desarrolle esta
madurez social.
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Prevalencia de meningitis neumocdcica en la provincia

de Salamanca

J.M. SANCHEZ GRANADOS, O. SERRANO AYESTARAN, V. MURGA HERRERA, S. KANAAN LEIS,

S. SABIN CARRENO, M.J. CUSCO FERNANDEZ

Unidad de Criticos y Urgencias. Hospital Universitario de Salamanca

RESUMEN

La incidencia de meningitis neumocdcica de forma glo-
bal ha disminuido tras la introduccién de la vacuna hepta-
valente. Sin embargo, los casos producidos por serotipos no
vacunales probablemente han aumentado.

Objetivo: Estimar la prevalencia de meningitis neumo-
cécica en nuestra provincia y su evolucion en los tltimos
afios.

Material y métodos: Estudio prospectivo de las menin-
gitis neumocdcicas ingresadas en el Hospital Universita-
rio de Salamanca en los afios 2003 a 2008.

Resultados: Se registraron 5 casos de meningitis, esti-
mando una prevalencia anual de 6 /100.000 nifios menores
de 5 afios. Los serotipos aislados fueron el 7F en 3 ocasiones
y el 19A en una. Comparando la prevalencia en los 3 pri-
meros afios del estudio con el segundo trienio, ésta se incre-
menté en un 32%.

Conclusiones: En la actualidad, las meningitis neumo-
cécicas en nuestro medio estdn producidas por serotipos
no vacunales, en especial el 7F y 19A. En los tltimos afios
hemos asistido a un aumento en la incidencia de las mis-
mas.

Palabras clave: Meningitis; Neumococo; Serotipo; Enfer-
medad invasora neumocdcica.

ABSTRACT

Pneumococcal meningitis, globally have decreased since
heptavalent conjugate vaccine was introduced. However,
cases due to nonvaccine serotypes have increased.

Object: To know the prevalence of pneumococcal menin-
gitis in our province and the evolution during last years.

Methods: Prospective study of pneumococcal meningi-
tis admitted in the University Hospital of Salamanca during
2003 to 2008.

Results: Five cases of meningitis were recorded. Annual
prevalence was estimated at 6 per 100.000 children < 5 years.
Serotypes isolated were 7F in three patients and one 19A.
Prevalence rate during first 3 years compared to last 3 years
rised up to 32%.

Conclusions: Nowdays, pneumococcal meningitis in our
province are due to nonvaccine serotypes, especially to 7F and
19A. During last years incidence rates of these was increased.

Key words: Meningitis; Pneumococcal; Serotype; Inva-
sive pneumococcal disease.

INTRODUCCION

La enfermedad invasora neumocdécica representa un
grave problema de salud, con una elevada mortalidad y un
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gran porcentaje de secuelas. La mas grave de sus mani-
festaciones es la meningitis. Streptococcus pneumoniae es, en
la actualidad, el segundo responsable de meningitis bacte-
rianas®. Sin embargo, en Espafia la incidencia real de la
enfermedad invasora es atin poco conocida debido a que
no es una enfermedad de declaracion obligatoria, a los esca-
sos estudios epidemioldgicos y a los datos contradictorios
de los mismos. Recientemente, Mufioz-Almagro® comu-
nica un incremento del 58% en la enfermedad invasiva en
menores de 2 afios y, sin embargo, en Navarra, Barricarte®
documenta un descenso del 12% en menores de 5 afios.
Desde la introduccion de la vacuna heptavalente conjuga-
da en octubre de 2001, hay datos que indican una dismi-
nucién en nuestro pais de mds de un 50% de la incidencia
de meningitis®. En Castilla y Leén y, en concreto, en la pro-
vincia de Salamanca, la cobertura vacunal es alta (cercana
al 80%) a pesar de no estar incluida en el calendario. Debi-
do a la carencia de datos objetivos, no era posible docu-
mentar la disminucién de la prevalencia de meningitis neu-
mocdcicas, ni si habian aumentado los casos por seroti-
pos no vacunales.

MATERIAL Y METODOS

Estudio prospectivo de todos los casos ingresados en el
Hospital Clinico de Salamanca desde junio de 2003 hasta el
31 de diciembre de 2008. Debido a que es el tinico centro con
hospitalizacion pedidtrica de la provincia, el nimero de casos
que no iban a ser registrados serfa despreciable. Se defini6
como caso de meningitis neumocdcica aquel con clinica com-
patible e identificacién mediante cultivo en sangre y /o liqui-
do cefalorraquideo (LCR) de Streptococcus pneumoniae, o
deteccién de antigeno neumocdcico (BINAX NOW,) en LCR.
Para su serotipificacién se enviaron las cepas aisladas al labo-
ratorio de referencia de neumococo (Instituto Carlos III de
Madrid). De cada paciente se recogieron datos demografi-
cos, clinicos, evolutivos y estado vacunal. Para el andlisis de
la incidencia se utilizaron las cifras de poblacién infantil de
la provincia del Instituto Nacional de Estadistica
(www.ine.es) para la provincia de Salamanca (poblacién
menor de 5 afios: 13.713). Las tasas de incidencia y preva-
lencia se expresaron como niimero de casos/100.000 nifios.
Las frecuencias se presentan con un intervalo de confianza
del 95% analizadas por la distribucién de Poisson. La com-
paracion de medias se realizé utilizando el test de t de Stu-
dent. En las comparaciones de tasas se aplicaron métodos
exactos. El analisis estadistico se calculé mediante el paque-
te estadistico SPSS version 15.0 para Windows.
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TABLA I.  DISTRIBUCION E INCIDENCIA ANUAL

2003 2004 2005 2006 2007 2008
N° casos 0 2 0 0 1 2
Incidencia* 0 14,5 0 0 7.2 14,5
IC 95%** 0-23,6 6,4-28,6 0-23,6 0-23,6 25-243 6,4-28,6

*Tasa de incidencia anual expresada en niimero de casos/100.000 nifios
menores de 5 aftos. **Intervalo de confianza del 95%.

RESULTADOS

En el periodo de tiempo comprendido entre el 1 de enero
de 2003 al 31 de diciembre de 2008 se registraron 5 casos de
meningitis neumocdcica. La distribucién por sexos fue de 3
varones y 2 mujeres. El niimero de casos por afio y la inci-
dencia anual se presentan en la tabla I. La mediana de edad
resulté de 9,6 meses, con un rango entre 6 semanas y 16
meses. Respecto al estado de vacunacién, todos presenta-
ban una cobertura adecuada con 3 o mds dosis. De forma
global, la tasa de prevalencia anual en el periodo de tiem-
po del estudio se situé en 6 casos/100.000 (IC 95% 2,2-15,6).
Si dividimos los afios del estudio en trienios (Fig. 1), entre
2003 a 2005 se obtiene una prevalencia anual de 4,8/100.000
(IC95% 1,3-10,6) y entre 2006 a 2008 de 7,2/100.000 (IC 95%
2,7-16,8). Este incremento resultd estadisticamente signifi-
cativo (p < 0,05). Respecto a la distribucién de los serotipos
aislados, el 7F fue el mds frecuente, siendo responsable de
3 casos, seguido por el 19 A en una ocasién. En un pacien-
te no fue posible realizar serotipificacién dado que el diag-
néstico se hizo mediante determinacién de antigeno en el
liquido cefalorraquideo. En la figura 2 se presenta la distri-
bucién anual de los serotipos.

De los aislados del neumococo ninguno presenté una
sensibilidad disminuida a la penicilina (CMI < 0,12 mcg/ml).

La evolucién de los pacientes fue favorable, libre de
secuelas en 4 casos. El otro presenta complicaciones neuro-
l6gicas muy graves (hidrocefalia, sordera y retraso psico-
motor).

DISCUSION

En nuestra provincia, en la fecha de inicio del estudio,
la poblacién infantil inmunizada frente a neumococo esti-
mabamos que era alta pero carecfamos de cifras oficiales.
Para documentar el estado de vacunacién de nuestros nifos,
realizamos un estudio observacional durante 1 mes en el
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Figura 1. Tasas de prevalencia.

servicio de urgencias, recogiendo el estado vacunal de todos
los nifios que acudian a dicho servicio por cualquier moti-
vo en ese periodo de tiempo. Del total de 345 pacientes reco-
gidos, el 78% presentaban una adecuada inmunizacién fren-
te al neumococo.

Segtin se revela en nuestro trabajo, la prevalencia anual
de meningitis neumocdcica en menores de 5 afios se sittia en
6 casos/100.000 nifios. A pesar de la demostrada eficacia de
la vacuna en nuestro pais (disminucion del 54%)®), esta cifra
es sensiblemente superior a la documentada de forma glo-
bal en otras comunidades de nuestro pais (2,86/100.000 en
2004-2006). Probablemente el limitado niimero de casos de
pacientes limita esta conclusién. No es posible determinar
el impacto que ha supuesto la introduccién de la vacuna hep-
tavalente en nuestra provincia ya que carecemos de datos
previos a 2003. Sin embargo, todos los serotipos aislados eran
no vacunales (7F y 19A), lo que apoya la eficacia de la misma
como estd ampliamente publicado®9. En los afios del estu-
dio hemos asistido en nuestro pais al desplazamiento de los
serotipos con predominio del 7F y, en los tltimos afios, del
19A®7. A pesar de las limitaciones de nuestro trabajo, cree-
mos que el aumento en un 32% en la prevalencia de la menin-
gitis neumocdcica en el segundo trienio del estudio (4,86
frente a 7,2/100.000), se debe, no a una falta de efectividad
de la vacuna en nuestro medio, sino al aumento en la inci-
dencia de casos producidos por serotipos no vacunales. Este
es un hecho constatado en la mayoria de poblaciones que
han incorporado la vacuna heptavalente®®. En nuestro
medio, aumentaron los casos producidos por serotipo 19A,
reflejo de la situacion del resto del pais ya que, actualmen-

3.
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H 19A
2
14

‘ ‘ ‘ vl
2003 2004 2005 2006 2007 2008

Figura 2. Distribucion anual de serotipos.

te, es el predominante en nifios < 2 afos, seguido por el 7F®).
Este fendmeno de desplazamiento de serotipos ha ocurrido
también en paises en que no se ha utilizado la vacuna por lo
que es posible que haya otros factores que contribuyan al
mismo®9. En nuestra experiencia, al igual que en el resto
del pais®9), el predominio de serotipos no vacunales no se
acompaid de una mayor resistencia a antibidticos, en con-
traposicién a lo que ha ocurrido en otras poblaciones debi-
do ala sensibilidad disminuida del serotipo 19AG!112),

Partiendo de este estudio serd posible determinar en
nuestro medio el impacto que tendrdn las vacunas 10 (Syn-
florix™) y 13-valente (Prevenar 13™), que amplian la cober-
tura de serotipos, incluyendo el 7F ambas y 19A la segun-
da, sobre la enfermedad neumocdcica invasora y, en con-
creto, sobre la meningitis(314).

Nuestro trabajo presenta la limitacién del escaso ntime-
ro de casos debido a la poca densidad de poblacién que pre-
senta la provincia. Por ello es preceptiva la realizacién de
estudios epidemiolégicos ampliados a nuestra comunidad
y atodo el pais para obtener datos concluyentes de la situa-
cién actual y del impacto de las futuras vacunas.
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RESUMEN

Introduccion: Existen diferentes formas clinicas de dre-
panocitosis, siendo la homocigosis la mds grave. Es espe-
cialmente frecuente en la raza negra. Los actuales movimientos
migratorios hacen que su manejo sea cada vez mds frecuen-
te en nuestro dmbito. Presentamos dos casos de crisis vaso-
oclusivas en nifios afectos de drepanocitosis homocigota.

Caso clinico 1: Paciente con drepanocitosis homocigo-
ta, que acude por cuadro febril, asociando dolor lumbar y
en ambas rodillas, que no responde a analgesia oral. En la
analitica, se objetivan anemia, leucocitosis con neutrofilia y
elevacion de los niveles de proteina C reactiva. Se instaura
hidratacién intravenosa abundante y tratamiento intrave-
noso con cefotaxima y morfina, con mejorfa rdpida.

Caso clinico 2: Paciente con drepanocitosis homocigo-
ta, alérgico a cefalosporinas, consulta por fiebre y dolor éseo
de 24 horas de evolucién. Se realiza analitica, observando-
se anemia, leucocitosis y elevacién de los reactantes de fase
aguda. Se instaura cloruro moérfico y se cubre con clinda-
micina intravenosa. Ante la persistencia de la fiebre tras
48 horas, se solicitan pruebas de imagen, que resultan com-

patibles con sindrome toracico agudo. Se afiade azitromici-
na oral, con buena evolucién posterior.

Conclusiones: La drepanocitosis es un problema emer-
gente en nuestro medio, que obliga a conocer sus compli-
caciones, ya que su prondstico depende de un diagnéstico
y tratamiento precoz. Las complicaciones agudas mds fre-
cuentes son las crisis de dolor vaso-oclusivo éseo, que sue-
len requerir tratamiento analgésico agresivo. Otra compli-
cacién frecuente es el sindrome tordcico agudo causante, en
ocasiones, de hipoxemia refractaria.

Palabras clave: Drepanocitosis homocigota; Crisis vaso-
oclusivas; Movimientos migratorios; Sindrome tordcico
agudo.

ABSTRACT

Introduction: There are different clinical forms of drepa-
nocytosis, the most severe being homozygosis. It is especially
frequent in the black race. The current migratory movements
have caused its management to be increasingly more frequent
in our setting. We present two cases of vaso-occlusive crises
in children suffering from homozygous drepanocytosis.
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Clinical case 1: Patient with homozygous drepanocy-
tosis who came due to fever symptoms, with associated lum-
bar pain and pain in both knees, who did not respond to
oral analgesics. In the laboratory analyses, anemia, leu-
kocytosis with neutrophilia and elevation of the C-reacti-
ve protein levels were observed. Abundant intravenous
hydration and intravenous treatment with cefotaxime and
morphine were established, with rapid improvement.

Clinical case 2: Patient with homozygous drepanocyto-
sis, allergic to cephalosporins, consulted due to fever and
bone pain of 24 hours evolution. Laboratory analyses were
performed, observing anemia, leukocytosis and elevation of
the acute phase reactants. Morphine sulfate was established
and covered with intravenous clindamycin. Due to the per-
sistence of fever after 48 hours, imaging tests were requested.
They were consistent with the acute thoracic syndrome. Oral
erythromycin was added, with good subsequent evolution.

Conclusions: Drepanocytosis is an emerging problem in
our setting, which makes it necessary to know its complica-
tions, since its prognosis depends on early diagnosis and tre-
atment. The most frequent acute complications are bone vaso-
occlusive pain crisis, which generally requires aggressive anal-
gesic treatment. Another frequent complication is the acute
forensic syndrome, sometimes causing refractory hypoxemia.

Key words: Homozygous drepanocytosis; Vaso-occlusi-
ve crises; Migratory movements. Acute thoracic Syndrome.

INTRODUCCION

La anemia de células falciformes o drepanocitosis puede
manifestarse de diferentes formas clinicas, siendo la homo-
cigosis la mds grave®. Esta situacion es especialmente fre-
cuente en la raza negra. Los actuales movimientos migra-
torios hacen que el manejo de estos pacientes sea cada vez
mads frecuente en nuestro medio. Presentamos dos episodios
de crisis vaso-oclusivas en dos nifios afectos de drepanoci-
tosis homocigota, uno de ellos se complica presentando un
sindrome tordcico agudo.

CASOS CLINICOS

Caso 1

Nifio de 12 afios, natural de Guinea Ecuatorial, que acude
a Urgencias por cuadro febril de pocas horas de evolucion,
con dolor de intensidad progresiva a nivel lumbar y en ambas
rodillas, que no cede con ibuprofeno oral. El paciente habia
sido diagnosticado de drepanocitosis homocigota y esple-
nectomizado a los 4 aflos en su pais de origen, debido a una
esplenomegalia gigante. Presenta afectacién del estado gene-
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TaBLA . DATOS ANALITICOS

Caso 1 Caso 2
Hemoglobina (g/dl) 7,6 7,3
Hematocrito 23,0% 21,7%
Leucocitos/mm? 20.100 10.000
Neutréfilos/ mm?3 15.400 (76,6%) 5.700 (57%)
PCR (mg/dl) 2,20 29,63

PCR: protetna C reactiva.

Figura 1. Radiograffa de térax.

ral debido al dolor, que sittia en grado 8/10 segun escala ver-
bal numérica, sin tumefaccién ni derrame a nivel articular.
El resto de la exploracién fisica resulta normal. Los datos
analiticos se muestran en la tabla I (caso 1). Ante la sospe-
cha de crisis vaso-oclusiva, se instaura hidratacion intrave-
nosa abundante (1,5 necesidades basales), antibioterapia
intravenosa de amplio espectro (cefotaxima, 150 mg/kg/ dia)
y tratamiento analgésico intravenoso (morfina, 0,1-0,2
mg/kg/dosis). El paciente evoluciona favorablemente, lo
que permite reducir la analgesia a partir de las 12 horas. La
fiebre desparece en 48 horas, sin complicaciones.

Caso 2

Nifo de 9 afios, nacido en Angola, con drepanocitosis
homocigota de base; consulta por cuadro febril y dolor éseo
generalizado de 24 horas de evolucién. La exploracion fisi-



Figura 2. TAC de térax: lesién intersticio-alveolar en 16bulo infe-
rior derecho.

ca es anodina. Los resultados de la analitica se muestran en
la tabla I (caso 2). La radiografia de térax no revela patolo-
gia aguda. Recibe clindamicina intravenosa (40 mg/kg/dia),
ante sospecha de alergia a cefalosporinas. Durante las pri-
meras 24 horas, la evolucién es satisfactoria, cede el dolor y
permanece afebril. Posteriormente presenta fiebre y dolor
centrotordcico y en costado derecho, apreciandose hipo-
ventilacion en base derecha. Se realiza radiografia de térax
(Fig. 1) y tomografia computarizada (TC) pulmonar (Figs.
2y 3), donde se observan dos nuevas lesiones parenqui-
matosas, compatibles con sindrome toracico agudo. Se res-
tringen los liquidos y se asocia azitromicina oral. Precisa
oxigenoterapia suplementaria durante las primeras 24 horas,
presentando en la gasometrfa arterial una presién parcial
de oxigeno de 65 mmHg. La fiebre y el dolor desaparecen
en 48 horas, siendo dado de alta a los 15 dias.

DISCUSION

La hemoglobina S se debe a una mutacién puntual en el
sexto coddn del gen que codifica la cadena f§ de la globina
A®, 5ila mutacion afecta a los dos alelos del gen, aparece la
forma mds grave de drepanocitosis®), como en los pacientes
presentados. Esta mutacién confiere un factor protector fren-
te al paludismo®); asi, esta mutacién aparece especialmente
en la raza negra originaria de zonas de paludismo endémi-
co. La drepanocitosis es un problema emergente en nues-
tro medio, debido a los nuevos movimientos migratorios®.

M. GONZALEZ SANCHEZ Y COLS.
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Figura 3. TAC de térax: lesion intersticio-alveolar en 16bulo infe-
rior izquierdo.

Fundamentalmente en situacion de hipoxia, la solubili-
dad de la hemoglobina S disminuye y se produce su poli-
merizacion®. Esto produce un cambio de forma del hema-
tie, que adquiere forma de hoz, caracteristica de esta enfer-
medad®. Estas células falciformes producen obstruccién de
los vasos sanguineos que, a largo plazo, conllevan una dis-
funcion de los 6rganos afectos y disminucién de la super-
vivencia (48-58 afios en mujeres y 42-53 afios en hombres)?).
A nivel esplénico, estos infartos repetidos conducen a una
“autoesplenectomia”, que explica la susceptibilidad de estos
pacientes frente a infecciones producidas por organismos
encapsulados®. En otros casos, se debe a la realizacién de
esplenectomfa electiva, como en el primer paciente, con el
fin de reducir la hemdlisis precoz de hematies alterados, que
conlleva a un estado de anemia hemolitica crénica®.

Las complicaciones agudas son diversas, siendo las mds
frecuentes las crisis de dolor vaso-oclusivo 6seo® y el sin-
drome tordcico agudo®), que aparecieron en los pacientes
presentados. El pronéstico depende de un diagnéstico pre-
coz y tratamiento adecuado.

La obstruccién de los vasos sanguineos en la médula
6sea produce infartos dseos, desencadenando crisis de dolor
vaso-oclusivo. El tratamiento incluye reposo, analgesia,
hidratacién y antibioterapia®. El nimero de zonas doloro-
sas y su ubicacién son variables: zona lumbar (48,6%), fémur
(29,5%) y rodilla (20,8%)®.

La analgesia se debe instaurar de manera precoz y agre-
siva, usando dosis pautadas regularmente, sin esperar a que
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reaparezca el dolor. Si el dolor es leve, se puede intentar el
manejo domiciliario con paracetamol o antiinflamatorios no
esteroideos(, pero si persiste o aumenta de intensidad, el
tratamiento de eleccién son los opioides!, via oral o intra-
venosa. En ambos pacientes se administré morfina intra-
venosa, pautada inicialmente de forma regular y disminu-
yéndose progresivamente.

La hidratacion es parte fundamental del tratamiento, ya
que la deshidratacién aumenta la viscosidad sanguinea, pro-
moviendo y manteniendo la formacién de eritrocitos falci-
formes(?. La anomalfa renal mds frecuente en estas perso-
nas es la hipostenuria®. Se produce por hipoxia de los ttibu-
los renales en la médula renal hiperténica por oclusién de
los vasos sanguineos. Esta incapacidad para concentrar la
orina contribuye a la deshidratacién. En ambos pacientes se
pauto sueroterapia que aportaba 1,5 las necesidades basa-
les, segtin las recomendaciones actuales para nifios y ado-
lescentes con este trastorno(.

El diagnéstico diferencial entre osteomielitis y estas cri-
sis es complicado, especialmente si aparece fiebre. El diag-
nostico de osteomielitis es mds probable si hay fiebre y dolor
6seo de varios dfas de evolucidn, leucocitosis importante,
inflamacién y dolor de localizacién tnica®. La ecograffa
podria ser la técnica de eleccion para realizar el diagnésti-
co diferencial®. La Salmonella no typhi es el germen mds fre-
cuente responsable de osteomielitis en estos pacientes?.
Hasta descartar la presencia de osteomielitis o artritis sép-
tica, es conveniente asociar empiricamente antibioterapia
de amplio espectrol: en el primer caso se pauté cefotaxi-
ma intravenosa y, en el segundo paciente, clindamicina ante
la sospecha de alergia a cefalosporinas.

La principal causa de muerte de estos pacientes es el sin-
drome tordcico agudo” que supone, ademds, la segunda
causa de ingreso®. Se define como la aparicién de un infil-
trado pulmonar que afecte al menos a un segmento com-
pleto, sin ser una atelectasia asociando, ademds, uno de los
siguientes: fiebre, sintomas respiratorios (tos/taquipnea),
dolor tordcico o sibilancias®. En el segundo paciente, ante la
presencia de fiebre y dolor tordcico brusco, se sospecha esta
complicacién y se confirma mediante TC pulmonar (Fig. 2).
Como en este paciente, en la mayoria de los casos aparece
en las primeras 24-72 horas tras una crisis vaso-oclusiva, aso-
ciando fiebre y leucocitosis. Suele asociar una disminucién
del recuento plaquetario; si es menor de 200.000/ mm?, es un
factor de riesgo independiente para manifestaciones mas
graves, aumento del riesgo de complicaciones neuroldgicas
y de necesidad de ventilacién mecdnica®. Se debe especial-
mente a infecciones, sobre todo por bacterias atipicas y virus
(Chlamydia, 7,2%, Mycoplasma, 6,6%, y los virus, 6,4%, en par-
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ticular el virus sincitial respiratorio)(?. Otras veces se pro-
duce por una trombosis in situ o por un embolismo graso,
debido al edema y necrosis en la médula ésea durante las
crisis vaso-oclusivas. El tratamiento incluye antibioterapia
de amplio espectro, asociando un macrélido oral o intrave-
noso617, (en el paciente 2 se afiadié azitromicina oral).

En conclusion, se refieren dos de las manifestaciones
mds frecuentes en los pacientes con drepanocitosis homo-
cigota, que es una patologfa emergente en nuestro medio
por los movimientos migratorios desde zonas con paludis-
mo endémico.

BIBLIOGRAFIA

1. Rees DC, Olujohungbe AD, Parker NE, Stephens AD, Telfer P,
Wright J. Guidelines for the management of the acute painful cri-
sis in sickle cell disease. Br ] Haematol. 2003; 120(5): 744-52.

2. Platt OS. The acute chest syndrome of sickle cell disease. N Engl
] Med. 2000; 342(25): 1904-7.

3. Aidoo M, Terlouw DJ, Kolczak MS, McElroy PD, ter Kuile FO,
Kariuki S, et al. Protective effects of the sickle cell gene against
malaria morbidity and mortality. Lancet. 2002; 359(9314): 1311-2.

4. Garcfa Arias MB, Cantalejo Lépez MA, Cela de Julidan ME, Bravo CR,
Galarén GP, Beléndez BC. Sickle cell disease: registry of the Spanish
Society of Pediatric Hematology. An Pediatr (Barc). 2006;64(1):78-84.

5. Gladwin MT, Vichinsky E. Pulmonary complications of sickle cell
disease. N Engl ] Med. 2008; 359(21): 2254-65.

6. Roseff SD. Sickle cell disease: a review. Inmunohematology. 2009;
25(2): 67-74.

7. Platt OS, Brambilla DJ, Rosse WF, Milner PF, Castro O, Steinberg
MH, et al. Mortality in sickle cell disease. Life expectancy and risk
factors for early death. N Engl ] Med. 1994; 330(23): 1639-44.

8. Berger E, Saunders N, Wang L, Friedman JN. Sickle cell disease in
children: differentiating osteomyelitis from vaso-occlusive crisis.
Arch Pediatr Adolesc Med. 2009; 163(3):.251-5.

9. Serjeant GR, Ceulaer CD, Lethbridge R, Morris J, Singhal A, Tho-
mas PW. The painful crisis of homozygous sickle cell disease:
clinical features. Br ] Haematol. 1994; 87(3): 586-91.

10. Stinson J, Naser B. Pain management in children with sickle cell
disease. Paediatr Drugs. 2003; 5(4): 229-41.

11. Richard RE. The management of sickle cell pain. Curr Pain Hea-
dache Rep. 2009; 13(4): 295-7.

12. Diejomaoh FM, Abdulaziz A, Adekile AD. Anemia in pregnancy.
Int ] Gynaecol Obstet. 1999; 65(3): 299-301.

13. Allon M. Renal abnormalities in sickle cell disease. Arch Intern
Med. 1990; 150(3): 501-4.

14. Mosqueda PR, Guillén FG, Gonzalez Granado LI, Negreira CS,
Giangaspro CE. Difficult differential diagnosis of bone infarc-
tion and osteomyelitis in a girl with drepanocytosis. An Pediatr
(Barc). 2009; 70(1): 99-100.

15. Burnett MW, Bass JW, Cook BA. Etiology of osteomyelitis com-
plicating sickle cell disease. Pediatrics. 1998; 101(2): 296-7.

16. Wong WY. Prevention and management of infection in children
with sickle cell anaemia. Paediatr Drugs. 2001; 3(11): 793-801.



Caso clinico

BOL PEDIATR 2010; 50: 285-290

Manejo de la taquicardia supraventricular paroxistica en

el primer mes de vida
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RESUMEN

Introduccién: La taquicardia supraventricular paro-
xistica (TSVP) es la arritmia més frecuente en Pediatria
por detrds de las extrasistoles. La mayoria de las veces es
bien tolerada, pero hay que tener presente que existe ries-
go de insuficiencia cardiaca si la taquicardia se prolonga
en el tiempo, por lo que es importante conocer la clinica,
diagnéstico, y el manejo agudo y crénico de estos pacien-
tes.

Casos clinicos: Presentamos cuatro casos de TSVP en
lactantes menores de un mes que han sido tratados en nues-
tro centro en los dltimos cuatro afios. En nuestra serie no se
observa predominio de sexo, todos los casos ocurrieron antes
del mes de vida, dos de ellos se asociaron a cardiopatia con-
génita, uno presento insuficiencia cardiaca y, tras la instau-
racién del tratamiento crénico, ninguno ha presentado recu-
rrencias hasta el momento actual.

Comentarios: Aunque los trastornos del ritmo son rela-
tivamente infrecuentes en nifios, su conocimiento es un
tema fundamental en la practica pedidtrica. Asimismo, es
muy ttil disponer en nuestros servicios de protocolos de
actuacion unificados para el tratamiento de estos trastor-
nos.

Palabras clave: Arritmia; Cardiologifa pedidtrica; Taqui-
cardia supraventricular; Adenosina.

ABSTRACT

Introduction: Paroxysmal supraventricular tachycardia
(PSVT) is the most frequent arrhythmia in pediatrics after
extrasystoles. Most of the times, it is well tolerated, but it
must be kept in mind that there is risk of heart failure if the
tachycardia is prolonged over time. Thus, it is important to
know the symptoms, diagnosis and acute and chronic mana-
gement of these patients.

Clinical cases: We present four cases of PSVT in infants
under one month who have been treated in our center over
the last 4 years. In our series, predominance of gender has
not been observed. All the cases occurred prior to 1 months
of life, two of which were associated to congenital heart dise-
ase and one had heart failure. After chronic treatment was
established, there have been no recurrences up to date.

Comments: Although rhythm disorders are relatively rare
in children, its knowledge is a fundamental subject in the pedia-
tric practice. In addition, it is very useful to have unified action
protocols in our services for the treatment of these disorders.

Key words: Arrhythmia; Pediatric cardiology; Supra-
ventricular tachycardia; Adenosine.

INTRODUCCION
La TSVP es una taquicardia que se origina por encima
del fasciculo de Hiss. Es la causa mds comtin de taquicar-
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TaBLA . CARACTERISTICAS CLINICAS, EVOLUCION Y TRATAMIENTO EN LOS PACIENTES DE NUESTRA SERIE
Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4
Sexo Femenino Masculino Masculino Femenino
Edad de presentacién 19 dias 11 dfas 48 horas 30 dias
Cardiopatia/otros CIA ostium secundum SWPW TGA corregida No
Frecuencia cardiaca médxima 250 Ipm 230 Ipm 230 Ipm 280 Ipm
Inestabilidad hemodindmica No No No St
Tratamiento farmacoldgico en cada crisis Adenosina (x 4) 1° Adenosina 2° Adenosina (x 4) 1°A (x 3)+F
+ 2° Adenosina 3° Flecainida 2°A (x 3)+CV
Digoxina 3° Adenosina (x 2) 3°CV
+ 4° Flecainida 42A+CV
Flecainida 5°E +A
6°A(x2)
7°A(x2)
Tratamiento crénico Flecainida Flecainida Flecainida  Digoxina + propranolol
Recurrencia No No No No
Ablacién No No No No

SWPW: sindrome de Wolff-Parkinson-White; TGA: trasposicion de grandes arterias; A = adenosina; F = flecainida; E = esmolol;

CV = cardio-version eléctrica.

dia no sinusal en el nifio y la segunda causa de arritmias en
esta poblacién, por detrds de las extrasistoles. Se trata de
una entidad de incidencia estimada entre 1/250-25.000
nifios®, probablemente infradiagnosticada, con mayor inci-
dencia en los menores de un afio. En los pacientes de este
grupo de edad, el mecanismo de accién mds frecuente es la
reentrada por via accesoria, pudiendo presentarse de mane-
ra aislada, ser secundaria al sindrome de Wolff-Parkinson-
White, asociarse a miocardiopatias o cardiopatias congé-
nitas (anomalia de Ebstein, trasposicién de grandes arterias)
o tras cirugfa cardiaca®.

Con este trabajo se pretende colaborar al conocimiento
de la clinica, diagndstico y manejo de estos pacientes.

OBSERVACION CLINICA

Presentamos una revisién retrospectiva de los casos de
TSVP en menores de un mes diagnosticados en nuestro cen-
tro en los dltimos cuatro afios. Sus principales caracteristi-
cas se detallan en la tabla I.

En nuestra serie todos los casos tuvieron lugar a los
pocos dias de vida a excepcion de uno que ocurrié a los
30 dias. Respecto a las posibles alteraciones asociadas que
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se pueden encontrar, dos de los casos presentaron car-
diopatfa congénita, en uno se trataba de una comunica-
cién interauricular tipo ostium secundum, amplia, de 14
mm, y en el otro de una trasposicién de grandes arterias
corregida. En un tercer caso, tras la segunda crisis de taqui-
cardia, que precisé cardioversion farmacolégica con ade-
nosina, se observé en el ECG morfologia compatible con
sindrome de Wolff-Parkinson-White (Figs. 1y 2). Ningu-
no de los casos mostré manifestaciones clinicas evidentes,
salvo uno, una paciente de 30 dfas de vida, sin antece-
dentes de interés, que presentd signos de insuficiencia car-
diaca. Respecto a las pruebas complementarias, en tres de
los cuatro casos la analitica y la gasometria fueron nor-
males mientras que, en el caso de la paciente con mani-
festaciones clinicas, se observé acidosis metabdlica en la
gasometria venosa sin datos clinicos ni analiticos compa-
tibles con sepsis.

En la fase aguda, sélo uno de los casos respondi6 a las
maniobras vagales, empledndose en el resto la adenosina
como tratamiento farmacoldgico de eleccién. En los casos
refractarios a varias dosis de ésta, se recurri6 al empleo de
otros antiarritmicos, como la digoxina, flecainida o esmo-
lol. En el caso 4 (Figs. 3 y 4) fue necesario realizar cardio-
versién eléctrica en tres ocasiones, debido a la taquicardia
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Figura 1. ECG del paciente del caso 2; eplSOle de taqulcardla de QRS estrecho a230 lpm con probable act1v1dad aurlcular retrogada
RP < PR, lo cual sugiere taquicardia intranodal o taquicardia ortodrémica mediada por via accesoria.

Figura 2. ECG del paciente del caso 2 tras lograrse cardioversion con adenosina. Ritmo sinusal a 150 latidos por minuto, PR corto y QRS
ancho con onda delta, lo cual indica preexcitacién por via accesoria (Wolff-Parkinson-White).

prolongada, la falta de respuesta a los antiarritmicos utiliza- ~ diaca a su llegada a Urgencias, sospechdndose que fuera
dos, y el antecedente de manifestaciones de insuficiencia car-  secundaria a episodios previos de taquicardia que hubiera
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Figura 3. ECG de la paciente del caso 4, en ritmo sinusal a 150 Ipm,

sin alteraciones.
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Figura 4. ECG de la paciente del caso 4; episodio de taquicardia con QRS estrecho a 280 Ipm, con posible actividad auricular retrégada,
lo que sugiere taquicardia mediada por via accesoria ortodrémica. Tras la administracién de adenosina, la taquicardia cede, lo que indi-

ca la participacién del nodo AV.

padecido la paciente durante las horas anteriores. Como tra-
tamiento de mantenimiento inicial, se eligié la digoxina, aso-
ciada o no a propranolol, tras las crisis que cedieron con ade-
nosina; propranolol en el caso del paciente con sospecha de
Wolff-Parkinson-White, y flecainida tras los episodios que se
yugularon con este antiarritmico. Todos los casos menos uno
mostraron recurrencia de las crisis en las primeras 24-48 h.

Respecto al tratamiento crénico, en tres casos se instau-
16 flecainida y, en uno, digoxina y propranolol. Todos los
pacientes han presentado una evolucién favorable, sin recu-
rrencia de los episodios, por lo que ninguno ha precisado
ablacion por catéter.

288 VOL. 50 N° 214, 2010

DISCUSION

Dentro de la denominacién de taquicardia supraventri-
cular (TSV) se incluyen tres grupos: la taquicardia auricu-
lar ectépica o no reciproca, la taquicardia nodal o de la unién
auriculoventricular y la taquicardia auriculoventricular por
reentrada o reciproca, conocida anteriormente como taqui-
cardia supraventricular paroxistica®, ya que su inicio y ter-
minacién son, caracteristicamente, bruscos. Esta tiltima cons-
tituye la taquiarritmia mds habitual en la edad pedidtrica®.

Existen dos variantes de taquicardia auriculoventricu-
lar por reentrada, la de reentrada por via accesoria, y la de




reentrada nodal. En la primera, las dos vias que participan
son el nodo auriculoventricular y una via accesoria (como
el haz de Kent, en los pacientes con peexcitacién de Wolff-
Parkinson-White)®. Si hay una conduccién anterégrada por
el nodo auriculoventricular, el mecanismo de la reentrada
serd ortodrémico; si, por el contrario, la conduccién ante-
régrada es por la via accesoria, serd antidromico. Este tipo
de reentrada por via accesoria es el mecanismo mds frecuente
en los lactantes®.

En la reentrada nodal participan la via lenta (normal)
y la rdpida del nodo auriculoventricular. Este mecanismo
se da en nifios de mas edad. Ambos tipos son dificilmente
distinguibles en el ECG.

La clinica es muy inespecifica en los lactantes, pudien-
do aparecer desde irritabilidad, dificultad para la alimen-
tacién, palidez o taquipnea, a sintomas de insuficiencia car-
diaca®. En nuestra serie, todos los casos se mostraron asin-
tomdticos a excepcion de la paciente de 30 dias de vida que,
en las 24 horas previas al ingreso, habfa presentado irrita-
bilidad, vémitos, rechazo de tomas y episodios de cianosis
peribucal y que, a su llegada a urgencias, presentaba signos
de inestabilidad hemodindmica, sin objetivarse alteraciones
en el ECG, las cuales comienzan a observarse a las cuatro
horas del ingreso.

Los nifios mds mayores pueden referir sintomas mds
localizados, como palpitaciones, dolor en el pecho o sensa-
cién de golpe en el cuello, o fatiga y /0 mareos en otros casos.

El diagnéstico es electrocardiogrifico, la frecuencia car-
diaca es rdpida y regular (240-300 lpm). La onda P suele
ser invisible y, cuando es visible, tiene un eje anormal y
antecede o sucede al QRS. La duracién del QRS suele ser
normal pero, si la conduccién anterégrada se realiza por
via aberrante, aparecerd alargado, dificultdndose la dife-
renciacion respecto de una taquicardia ventricular®. En
nuestra serie, todos los casos presentaron una frecuencia
cardiaca superior a 200 Ipm, con QRS normal, onda P ocul-
ta en QRS en los casos 1y 3y posible actividad auricular
retrégada (RP > PR) en los casos 2 y 4, lo que sugiere taqui-
cardia supraventricular ortodrémica, intranodal o por via
accesoria, sin poderse establecer el mecanismo especifico
(Figs. 1-4).

También estd indicada la realizacién de una ecocardio-
grafia® para detectar una posible cardiopatia estructural
asociada. Las que con mds frecuencia se encuentran descri-
tas en la literatura son la anomalia de Ebstein, el ventriculo
tnico y la trasposicion de grandes vasos, aunque en el 50%
de los pacientes no se asocia a ninguna cardiopatfa, sobre
todo en los lactantes®. En nuestra serie, el caso 3 presenta-
ba una trasposicién de grandes vasos corregida y el caso 1
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una comunicacién interauricular tipo ostium secundum,
amplia, de 14 mm, sobre la cual no hemos encontrado evi-
dencia de su asociacién a la TSVP en la literatura.

El tratamiento en la fase aguda depende de la situacién
hemodindmica del paciente. Si es inestable, existe indica-
cién de cardioversion eléctrica a 0,5-2 ] / kg, previa sedacion
y tratando la acidosis subyacente, que puede hacerla ine-
fectiva®). En caso contrario, en primer lugar se efectuardn
maniobras vagales (colocar una bolsa de hielo en la cara
durante 10 segundos suele ser la mds eficaz en los lactan-
tes) y, si no se logra revertir el episodio, hay que recurrir al
empleo de fdrmacos antiarritmicos. La adenosina se consi-
dera el formaco de eleccién por sus efectos cronotrépicos,
dromotrépicos e inotrépicos negativos de muy corta dura-
cién (semivida menor de 10 segundos)®. Se muestra efecti-
va en el 80% de los casos y, en los que no, el bloqueo tran-
sitorio del nodo auriculoventricular que produce ralentiza
la frecuencia ventricular, de manera que se pueden desen-
mascarar actividades auriculares que ayuden a determinar
el mecanismo de produccién de la taquicardia. Su eficacia
depende, en gran parte, de que la administracion se lleve
a cabo en bolo rdpido. Generalmente se sigue de digitali-
zacion®©).

En todos nuestros casos, la administracién de adenosi-
na finalizé alguna de las crisis pero, en tres de los cuatro
casos, fue necesario recurrir a otros antiarritmicos ante la
aparicion de recurrencias que no cedieron con este farmaco.

No existe consenso sobre cudles deben ser los antiarrit-
micos de segunda eleccién empleados, dependiendo de la
experiencia que tenga cada centro y del conocimiento de los
posibles efectos adversos. Un farmaco empleado frecuen-
temente es la digoxina®, aunque debe evitarse si existe sos-
pecha de preexcitacién Wolff-Parkinson-White o cualquier
via que conduzca en sentido antidrémico, ya que produce
acortamiento del periodo refractario de ésta. Otros antia-
rritmicos utilizados son la flecainida, los beta-bloquean-
tes, como el esmolol y el propranolol® (de eleccion en el
Wolff- Parkinson-White, si no existe fallo cardiaco), el vera-
pamil (no en menores de un afio), la procainamida o la amio-
darona, que suele emplearse en postoperados o en TSV muy
resistentes.

En las recurrencias resistentes a la adenosina, en tres de
los casos se administré flecainida, basandonos en nuestra
propia experiencia y en la del hospital de referencia, obte-
niendo buena respuesta en dos de ellos. Dado el reducido
ndmero de la muestra, no podemos obtener conclusiones
solidas sobre el empleo de este fdrmaco, aunque un estudio
reciente® muestra su eficacia sin objetivarse complicacio-
nes, usandolo como primera linea de tratamiento. Consi-
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deramos que, dado el potencial arritmogénico de la flecai-
nida, debemos valorar cada caso individualmente y ser cau-
telosos en su empleo. En el segundo caso, sugerente de sin-
drome de Wolff-Parkinson-White, se evit6 el uso de digo-
xina en la taquicardia resistente, empledandose con éxito la
flecainida. En el cuarto caso, ni la flecainida ni el esmolol
fueron efectivos, precisando cardioversion eléctrica en tres
ocasiones, ante la duracién prolongada de la taquicardia y
el antecedente de inestabilidad hemodindmica que habia
presentado la paciente.

Respecto al tratamiento a largo plazo, se instaura siem-
pre en los nifios menores de un afio®, debido a la dificul-
tad para el reconocimiento de los sintomas en caso de recu-
rrencias. Se suelen utilizar digoxina, beta bloqueantes o
ambos®), aunque las opciones de tratamiento son muy
variadas. El tratamiento se mantiene durante un afo. En
caso de recurrencias o efectos secundarios importantes de
la medicacion, el tratamiento definitivo viene dado por la
ablacién mediante radiofrecuencia®. Aunque no existe
contraindicacién formal respecto a la edad, esta técnica
debe evitarse en menores de dos afios. Con la apariciéon
de este procedimiento, la cirugia ha quedado relegada a
un segundo plano. En nuestra serie se emple6 flecainida
en tres de los casos, ya que fue el farmaco que revertié las
crisis, y en el cuarto caso, digoxina asociada a proprano-
lol.

El pronéstico de este tipo de arritmia en lactantes es
bueno, una alta proporcién se encuentran asintomdticos y
sin necesidad de tratamiento crénico a partir del afio de
edad. Todos nuestros pacientes mostraron una evolucién
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favorable, sin presentar recurrencias tras retirar el trata-
miento farmacoldgico, que se mantuvo durante un afio.
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RESUMEN

Introduccidon: El dafio cerebral adquirido en edades
pedidtricas ha aumentado en los tltimos afios y, con ello,
una eficiencia en los Servicios de Neurologfa. El proble-
ma cientifico potencial estd ahora en las secuelas neurop-
sicoldgicas y en la posible rehabilitacion cognitiva a largo
plazo.

Material y método: Un estudio del caso revela que,
después de 4 afios del trauma, estdn vigentes las conse-
cuencias neuroldgicas y las secuelas neuropsicolégicas
afectando al desempefio académico y social del nifio. El
perfil neuropsicolégico se realizé con el apoyo de la bate-
ria Luria-Diagnéstico Neuropsicolégico Infantil (Manga-
Ramos, 1991) y con la baterfa SESH.1.1 (Alvarez, 1989).
Las pruebas de inteligencia, conducta, neurofisiologias
y neuroimagen fueron evaluaciones complementarias al
perfil.

Resultados: Inteligencia: ligeras diferencias entre las
subescalas verbal y manipulativas, refiriendo deficiencias
cerebrales. Neurofisiologia, EEG: signos de sufrimiento cor-
tical difuso con un trazado pobre para su edad. Neuroima-
gen anatémica: ligera asimetria a nivel ventricular lateral con
mayor tamario en el lado derecho. Conducta: dificultades en
el aprendizaje. Neuropsicologia: puntos débiles: sistema eje-
cutivo (categorizacion, inatencion, perseveracion, inteligencia

Correo electrénico: yramibenitez@gmail.com

fluida), memoria visual, habilidades académicas (lectura y
aritmética) y habilidades viso-perceptuales. Puntos fuertes:
tiempo de reaccién.

Conclusiones: Segtin los sintomas neuroldgicos, el caso
es definido como leve pero, segtn las alteraciones neurop-
sicoldgicas, el caso no es tan leve. El dafio cerebral temprano
limité considerablemente los componentes ejecutivos y
atencionales del sistema cognitivo del nifio en el desarro-
llo.

Palabras clave: Dafio cerebral adquirido; Neurodesa-
rrollo; Cognicién.

ABSTRACT

Introduction: Acquired brain damage in pediatric ages
has increased in recent years and with it, efficiency in the
neurology services. The potential scientific problem is in
regards to the neuropsychological sequels and the possible
long-term cognitive rehabilitation.

Material and methods: A case study revealed that after
4 years of the trauma, the neurological consequences and
neuropsychological sequels are still present, these affecting
the academic and social performance of the child. The neu-
ropsychological profile was obtained with the help of the
Luria's Diagnostic Neuropsychological Battery-Children's
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version (Manga-Ramos, 1991) and with the SESH.1.1 bat-
tery (Alvarez, 1989). Intelligence, behavioral, neurophysio-
logical and neuroimaging tests were evaluations compli-
mentary to the profile.

Results: Intelligence: There were mild differences bet-
ween the oral and manipulative subscales, regarding brain
deficiencies. Neurophysiology, EEG: signs of diffuse cortical
suffering with poor tracing for the age. Anatomical neu-
roimaging: Mild asymmetry on the lateral ventricular level
with larger size on the right side. Behavior: learning diffi-
culties. Neuropsychology: weak points: executive system
(categorization, lack of attention, perseveration, fluid intelli-
gence), visual memory, academic skills (reading and arith-
metic) and visual-perceptual skills. Strong points. Reaction
time.

Conclusions: According to the neurological symptoms,
the case is defined as mild, but according to the neuropsy-
chological alterations, the case is not so mild. Early brain
damage considerably limited the executive and attentional
components of the cognitive system of the child in the deve-
lopment.

Key words: Acquired brain damage; Neurodevelopment;
Cognition.

INTRODUCCION

El dafio cerebral adquirido (DCA) en edades pedidtri-
cas ha sido uno de lo pilares de investigacién de las neu-
rociencias en estas dos décadas pasadas. Cada dia los nifios
tienen mds libertad y son méds atrevidos a realizar acciones
que no son propias de su edad, ubicandolos en espacios pro-
clives a traumas cerebrales. Ademds de esta libertad, las
caracteristicas neuromadurativas (impulsividad, poco conoci-
miento del peligro e insuficiente madurez en el control y en el equi-
librio) es un factor precipitante del DCA y, por consiguien-
te, presentar discapacidades cognitivas y conductuales en
su desarrollo.

Todo DCA infantil compromete el desarrollo neuropsi-
colégico real (habilidades adquiridas) y el potencial del nifio
(habilidades en vias de desarrollo), por lo que serfa correcto tra-
zarse una lfnea de andlisis del desarrollo sobre la base de
los hitos evolutivos del nifio y de los espacios desarrolla-
dores antes y después del DCA. El andlisis debe tener en
cuenta la posibilidad de que existan signos neurolégicos
mayores o menores antes del trauma, lo que serfa un agra-
vante mds para su recuperacién cognitiva-conductual.

En la comunidad neurocientifica, el tema de pronéstico
del DCA en edades pediatricas ha sido polémico, como tam-

292 VOL. 50 N° 214, 2010

bién un tanto el tema de seguimiento a largo plazo en casos
mds leves.

Los sintomas neuroldgicos tienen una recuperacién mas
rdpida en casos leves y moderados, es por ello que, por lo
general, el prondstico es positivo. La terapia farmacoldgica
tiene la enorme responsabilidad de ajustar las alteraciones
que, en ocasiones, son cronicas (epilepsia, cefaleas).

La terapia farmacoldgica que se utiliza para el trata-
miento neuroldgico tiene un efecto variable en las funcio-
nes cognitivas. La eleccién del farmaco debe hacerse a par-
tir de las alteraciones cognitivas determinadas y sobre la
base de la neurobiologfa afectada. Se ha documentado que
los anti-convulsionantes, anti-psicéticos tipicos, las benzo-
diacepinas y los antidepresivos triciclicos, son considerados
como agravantes de las funciones cognitivas en altas dosis,
incluso se recomienda hacer sustituciones por otros fér-
macos que tengan la misma funcién terapéutica, siendo
menos nocivos los psicoestimulantes y los estimulantes
dopaminérgicos (Rios-Romenets, Castafio-Monsalve, Ber-
nabéu-Guitart, 2007).

En caso de los sintomas neuropsicoldgicos, las caracte-
risticas son otras. Presentan un prondstico incierto y una
aparicion tardfa, asociados a la maduracion lenta y progre-
siva de regiones cerebrales asociativas. Su recuperacion y
desarrollo dependen tanto de variables biolégicas, como no
biolégicas, y la cronicidad de los sintomas es una norma
mds que una extrafieza.

El seguimiento del desarrollo neuropsicolégico a largo
plazo en pacientes pedidtricos, ademds de necesario, es
imprescindible. Las demandas educativas y sociales acen-
ttan y prolongan los sintomas neuropsicoldgicos en la edad.
De este efecto no escapan ni los casos mds leves.

Las alteraciones neuropsicoldgicas mds frecuentes y per-
sistentes en el nifio con DCA son en la velocidad de proce-
samiento, en el control de la atencién, en la memoria y en
las funciones ejecutivas (Sans, Colomé, Lépez-Sala, Boix,
2009).

La vulnerabilidad de estas funciones ante evento trau-
matico estd dada por la diversidad de regiones cortical-sub-
corticales que participan en su activacién funcional. Su orga-
nizacién funcional en desarrollo se debe a varias areas cere-
brales que interacttian a través de circuitos de larga y corta
distancia, lo que puede ser disfuncional con facilidad por
desconexi6n axénica difusa.

Otro aspecto importante de las competencias cognitivas
es que tienen un proceso de adquisicién y de perfecciona-
miento de cardcter discontinuo en el desarrollo. Paralelo a
todo proceso de adquisicién y perfeccionamiento en el desa-
rrollo, hay un patrén de activacion cerebral cambiante, por



eso el hecho que ocurra un DCA en una edad y no en otra
es importante.

La experiencia profesional revela que, en los momen-
tos criticos de la adquisicién de las funciones superiores el
dafio es mds sentido y tiene un cardcter crénico, no sien-
do tan agresivo en los momentos criticos de perfecciona-
miento.

Aun asf, la recuperacién cognitiva no sucede de mane-
ra completa. Todo dafio tiene su costo y sus limitaciones con
expresiones diferentes en la edad. Mayormente, las limita-
ciones no son percibidas por las prueba de inteligencia, pero
si en la adquisicién de nuevos aprendizajes.

El reto cientifico potencial estd en el seguimiento cog-
nitivo a largo plazo en casos con DCA leves y moderados.
Por lo general, los signos neurolégicos leves y los modera-
dos dejan de ser una urgencia en un tiempo relativamente
corto, no siendo asf en los casos mds graves en que las fun-
ciones primarias estdn mds afectadas y las limitaciones en
el sujeto son mds percibidas. Este optimismo en los casos
moderados y leves ha pasado también a otros profesiona-
les que no pueden darse ese lujo. Las dificultades neurop-
sicolégicas son constantes en el nifio con DCA y asumen
expresiones patoldgicas diferentes y enmascarantes con la
edad.

La presentacién de un caso de DCA leve demuestra lo
importante que es el seguimiento a largo plazo y la expe-
riencia de integrar informacién para el diagnéstico y el pro-
néstico cognitivo del nifo.

La naturaleza del dafo no parecia significativa a los ojos
clinicos del momento del trauma. Los estudios que se rea-
lizaron en todo estos afios en el nifio fueron sin integrar toda
la informacién sobre la evolucién cognitiva después del dafio
pero, ademds, paso por las manos de varios profesionales
sin que se hiciera una evaluacién neuropsicoldgica.

Teniendo en cuenta esta dificultad, comenzamos a rea-
lizar un estudio neuropsicolégico con la siguiente interro-
gante: ;qué secuelas neuroldgicas dejé y que puntos débi-
les presentan en su perfil neuropsicolégico después de 4
afios? ;Cudnto explica estas deficiencias los resultados nega-
tivos en su vida escolar?

El objetivo que nos propusimos fue caracterizar el per-
fil neuropsicolégico del nifio después de 4 afios de evolu-
cién al dafio.

CASO CLINICO

Motivo de consulta: después de 4 afios de evolucién sin
entrenamiento cognitivo dirigido y sistemdtico, se presen-
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Figura 1. Tomografia anatémica: asimetria ventricular derecha.

tan en la consulta de Neuropsicologfa por primera vez un
nifio derecho varén con 11 afios que sufri6 una conmocién
cerebral a los 7 afios (fuerte golpe en la region cervical por un
objeto pesado en caida libre). La demanda de los padres y pro-
fesores recafa en el proceso de aprendizaje. El seguimiento,
al principio, fue mds neuroldgico, por la migrafia, que neu-
ropsicolégico. También tuvo seguimiento psiquidtrico, a los
9 afios, con una mirada a la sintomatologfa afectivo con-
ductual y a los trastornos del suefio, pero no a las secuelas
cognitivas.

Antecedentes personales: desarrollo neuromotriz nor-
mal, parto normal a las 39 semanas; no padece de enferme-
dades, establecimiento normal de los esfinteres anal y vesi-
cal, lenguaje normal (en tiempo y contenidos). Etapa preesco-
lar: normal en adaptacién y contenidos; etapa escolar: cam-
bios de maestros en 2° afio (2 maestros) y 4° grado (tres maes-
tros). Resumen de Hist. Clin Psiquiatria Inf.: alos 9 afios, el test
de Bender dio patolégico y la prueba de inteligencia no ver-
bal (WEIL) dio perceptil 30, normal bajo.

Antecedentes familiares: primos con retardo en el
desarrollo psiquico (2* generacién), nivel socioeconémi-
co medio, fracaso escolar en algunos miembros de la fami-
lia.

Evaluacion neuroldgica y neuropsicoldgica: la explo-
racién neuroldgica se apoy6 en pruebas neurofisiol6gicas
(EEG) y de neuroimagen anatémica (tomografia axial com-
putarizada). El examen neuropsicolégico se realiz6 con el
apoyo de dos baterfas neuropsicolégicas y otras pruebas
de gran utilidad en la neuropsicologfa clinica. En las bate-
rias hubo una seleccién de pruebas, no se aplicé todos los
subtest (baterfas utilizadas: diagndstico neuropsicolégico
infantil (Luria DNI, Manga- Ramos, 1991) y la computariza-
da SESH 1.1 (Sistema de Evaluacién y Seguimiento en Pacien-
tes Hipotiroideos) con validez para nifias y nifios cubanos
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(niimero de expediente, 2005). Quedando conformado el per-
fil de la siguiente manera: funciones ejecutivas: torre de
Hanoi (version computarizada), cartas de Wisconsin (en SEHS),
inhibicion (tarea de Luria go-nogo); aprendizaje y memoria:
TAVEC (4) y amplitud de memoria visual (en SESH); habi-
lidades académicas: prueba de escritura, lectura y aritmé-
tica (en Luria DNI); atencién: atencién sostenida simple y
compleja (en SESH) (paradigma de ejecucion continuada) y
atencién selectiva (stroop) (en SESH); viso percepcién: cubos
de Kohs y reloj (en Luria DNI); figura de rey; velocidad de
procesamiento: tiempo de reaccion simple y compleja (en
SESH).

Evaluacién de inteligencia y conducta: la prueba de
inteligencia se realiz6 con el WISC-R y la conducta con la
Escala de Comportamiento Infantil (ECI) (Padres y maes-
tros (Manga, Garrido, Pérez-Solis, 1997). La ECI presenta 4
subescalas: A: desinterés escolar; B: atencién; C: dificulta-
des en el aprendizaje; y D: hiperactividad.

RESULTADOS

Dafio cerebral: conmocién cerebral a los 7 afios. EEG a
los 9 afios (signos de sufrimiento cortical difuso con un trazado
pobremente para su edad), tomograffa computarizada a los 10
afos (ligera asimetria a nivel ventricular lateral con mayor tama-
ilo el lado derecho). En el WISC-R, el nifio tuvo un peor ren-
dimiento en la subescala de manipulacién espacial (CIM),
con diferencia significativa entre las subescalas, siendo un
indicador de disfusién cerebral (CIT: 90 CIM: 86 CIV: 96)
CIV > CIM. El nivel de gravedad del golpe en la cabeza fue
diagnosticado como leve con:

* Escala de Glasgow: (apertura ocular: 4, respuesta verbal: 4,

respuesta motora: 6) total: 14.

* Nivel de conciencia: embotamiento por 1 h.

* Episodios de vomito: si.

* Fractura craneal: no.

o Cefaleas: si.

* Amnesia postraumadtica: no.

 C(risis epilépticas: no.

* Funciones neuropsicolégicas: no se exploraron.

Puntos débiles en el perfil neuropsicolégico: niveles
de categorizacién y abstraccién de la informacion (carta),
memoria visual, habilidades académicas (lectura y aritméti-
ca), habilidades viso-perceptuales y atencién sostenida y
selectiva. Puntos fuertes: tiempo de reaccion.

Conducta: el nifio, segtin los padres y el maestro, pre-
senta dificultades en el aprendizaje. Los otros puntos de la
ECI no son significativos.
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Perfil neuropsicolégico
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Figura 2. Perfil neuropsicol6gico del nifio: 1: carta; 2: torre; 3: inhi-
bicién; 4: TAVEC; 5: amplitud memoria visual; 6: lectura; 7: escri-
tura; 8: aritmética; 9: cubos; 10: F. Rey; 11: reloj; 12 y 13: atencién
sostenida simple y compleja; 14: stroop; 15y 16: tiempo de reac-
cién simple y compleja.

DISCUSION DEL CASO

El1 DCA difuso, a los 7 afios, comprometi6 en el nifio el
funcionamiento neurofisiolégico del SN y los avances neu-
rocognitivos en el desarrollo.

Las secuelas neurolégicas devinieron en una migraria
cronica que solo es tratada por farmacos que pueden inci-
dir en el rendimiento cognitivo del nifio.

Los puntos débiles del perfil neuropsicolégico guardan
relacién con las competencias del hemisferio derecho (HD)
y con el sistema ejecutivo en desarrollo.

Las competencias cognitivas del HD son, principalmente,
la viso percepcion, la memoria espacial, el control atencio-
nal y la velocidad de procesamiento.

Las funciones visoperceptuales y viso motoras ha veni-
do teniendo una recuperacién lenta que se ha percibido en
su evaluacion a los 9 afios en el test de Bender y se ha rati-
ficado a los 11 afios, pero no con grandes consecuencias en
el rendimiento cognitivo.

La memoria visual a corto plazo ha sido uno de los sin-
tomas neuropsicoldgicos que ha tenido poca recuperacion
en 4 afios, principalmente por la afectacion de las vias cere-
brales del HD y por la poca estimulacién académica que ha
tenido en todo estos afios. Un nifio es mds censurado por
no memorizar una palabra que una imagen. El hecho de que
el trauma haya sido mds sentido en el HD limita, conside-
rablemente, el rendimiento de tareas espaciales que exijan
recursos mnémicos visuales a corto plazo.

El control atencional presenta una naturaleza crénica
desde los 7 afios. Con mayores afectacion en los circuitos
cerebrales que integra las interconexiones entre la corteza
parietal posterior, la corteza prefrontal y el cingulo.



Indice de atencién sostenida
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Figura 3. Indice de atencién sostenida simple (A) y compleja (B).
Con media a los 11 afios masculino A (0,76); B (0,81).

La atencion fdsica y la ténica fueron mds resistentes al
dafio, no siendo asi en los niveles mds complejo de la fun-
cion. La atencién sostenida y selectiva mantiene un patrén
patolégico para su edad y con posibilidad de persistir en el
tiempo.

Un andlisis gréfico del rendimiento de la atencién sos-
tenida mostré que sigue un curso deficitario para su edad
en tareas continuous performance test (Fig. 3).

La prueba muestra 700 estimulos en 12 minutos/7 blo-
ques donde el software da el indice de atencion en cada blo-
que. Los resultados revelan que, tanto en la tareas simples
como complejas, el indice de atencién decae cada 1 minu-
to y medio a 2 minutos. En ese rango de tiempo, el nifio
no tiene efectividad en sus respuestas y pierde la capacidad
de selectividad de estimulos.

Esto es compatible con los resultados patoldgicos en el
EEG, ya que la atencién como proceso psicolégico com-
plejo tiene un patron oscilatorio relacionado con las des-
cargas eléctricas de los circuitos cerebrales. Este patrén osci-
latorio es una sefial objetiva del estado de conectividad entre
los principales circuitos cerebrales que participan en la red
neurofisiolégica de la atencién.

En las pruebas de tiempo de reaccién el nifio tuvo un
rendimiento superior, lo que lo ubica en un indice de nor-
malidad de la velocidad de procesamiento. Pero esta res-
puesta no es conclusiva, ya que estas pruebas estdn dise-
fadas para realizar una tarea simple en un tiempo deter-
minado, pero todo cambia cuando la tarea es compleja y
debe cumplir el tiempo dado, ya que requieren de la acti-
vacion de regiones cerebrales superiores. Ademas, la ace-
leracién, por encima de la norma, de los procesos cogni-
tivos superiores estd directamente relacionado con defi-
ciencias en el HD; por tanto, la ejecucion fue facil para el
nifio.

Y. RAMIREZ BENITEZ Y COLS.

Las regiones prefrontales se activan precisamente cuan-
do el sujeto debe asumir conducta o tareas de mayor ela-
boracién cognitivas (funciones ejecutivas). Pero, precisamen-
te por el impacto traumatico, esta region presenta limita-
ciones en su desarrollo, en especial en las dreas dorsolate-
rales y cinguladas.

De 4 a 8 afios existe un proceso de adquisicion funcio-
nal importante en el ser humano. Los procesos de mielogé-
nesis y sinaptogénesis son verdaderamente sentidos con
cambios importantes en el control cognitivo y en el con-
ductual del nifio.

El dafio a los 7 afios fue perjudicial para el cableado
funcional de las regiones prefrontales que se habia for-
mado en 3 afios, observandose alteraciones en afios pos-
teriores tal y como se comportan estas lesiones en el desa-
rrollo.

Los signos clinicos de estas lesiones en el desarrollo se
pueden identificar a los 11 afios perfectamente. La presen-
cia de perserveraciones, la inatencién y la inteligencia flui-
da son signos inequivocos. La escala de inteligencia no ver-
bal a los 9 afios (WEIL) y la escala ejecutiva del WISC-R a
los 11 afios confirman las deficiencias en la inteligencia flui-
da, ajena a toda compensacién cultural.

Las habilidades académicas presentan deficiencias por
el inadecuado apoyo de los componentes ejecutivos y aten-
cionales. El nifio lee y comprende sin dificultad los textos
de Luria, aunque con dificultades en la velocidad e impre-
cisiones articulatorias. Escribe legiblemente y en el reglén
exigido, pero con faltas de ortograffa. En las aritméticas pre-
senta problemas en tareas que llevan varias operaciones de
calculo al mismo tiempo, dado quizds por las dificultades
atencionales.

Las condiciones socioecondmicas y la existencia de fami-
liares cercanos con dificultades intelectuales condicionan la
posibilidad de que existan signos neuroldgicos menores en
el nifio por retraso madurativo antes del DCA, pero no es
conclusivo ni demostrable que en su etapa preescolar haya
tenido dificultades.

Las pruebas de inteligencia aplicadas en dos ocasiones
desechan cualquier retardo en el desarrollo y confirman la
naturaleza del DCA y sus consecuencias neuroldgicas y neu-
ropsicoldgicas.

El seguimiento cognitivo después del dafio fue impre-
ciso. Por consiguiente, el tratamiento sélo se quedé en
el marco de la psico y neurofarmacologfa. El entrena-
miento cognitivo que recibi6 el nifio fue mds académico
que clinico-terapéutico. Siendo el primero menos siste-
matizado y sin valorar los puntos débiles en su desarro-
llo. El entrenamiento académico es de naturaleza verbal
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por excelencia, quizds por ello las funciones lingtiisticas
en esta edad se preservan, incluso las tareas lingiifsticas
complejas.

CONCLUSIONES

1.

296

El dafio cerebral temprano limité considerablemente los
componentes ejecutivos y atencionales del sistema cog-
nitivo del nifio.

Segtn los sintomas neuroldgicos, el caso es definido
como leve pero, segtin las alteraciones neuropsicologi-
cas, el caso no es tan leve.

El seguimiento y la rehabilitacién cognitiva son necesa-
rios en todos los niveles de expresién del DCA en las
edades pedidtricas.

VOL. 50 N° 214, 2010
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Tatuajes ;temporales? de henna

B. NIETO ALMEIDA, D. MORENO JIMENEZ

Centro de Salud Jazmin. Area 4. Pediatria de Atencion Primaria. Madrid

RESUMEN

Los tatuajes temporales de henna se han hecho muy
populares tltimamente entre nifios y adolescentes debido
a su aparente inocuidad y a que desaparecen en poco tiem-
po. La henna procede de las hojas del arbusto Lawsonia iner-
mis, de la familia Lythraceae. La henna negra se obtiene al
afiadir parafenilendiamina (PPD), sustancia con gran poder
sensibilizante que ocasiona la mayorfa de los casos de com-
plicaciones relacionadas con estos tatuajes: dermatitis de
contacto (localizada o generalizada), cicatrices queloides y
de hiper o hipopigmentacién temporales o permanentes.

Excepcionalmente, se han descrito también reacciones
graves de hiperesensibilidad tipo L.

La sensibilidad a PPD puede, ademds, ocasionar reacti-
vidad cruzada con otras sustancias como tintes del cabello
y textiles.

Se presenta el caso de una nifia de 8 afios con dermati-
tis de contacto secundaria a un tatuaje temporal de henna.
Las pruebas epicutdneas resultaron positivas para PPD. Tras
el tratamiento con corticoides topicos, la lesién se aclard,
permaneciendo una hipopigmentacién residual.

Debido a la falta de control legal de estas précticas los
pediatras debemos prevenirlas, informando peridédicamen-
te a nuestros pacientes y sus familias de los riesgos que pre-
sentan.

Palabras clave: Dermatitis de contacto; Henna negra;
Parafenilendiamina; Tatuaje.

ABSTRACT

Temporary henna tattoos have become increasingly
popular during recent years among children and teenagers
because of their apparent harmlessness and disappearance
in few weeks. Henna (Lawsonia inermis) is a plant of the Lyth-
raceae family. Black henna contains paraphenylenediami-
ne (PPD), a very potent contact sensitizer which causes most
of the complications related to henna tattoos: contact der-
matitis (localized or generalized), hypertrophic scars and
temporary or permanent hyper o hypopigmentation. More
rarely, type I hypersensitivity reactions have been reported.
PPD allergy can induce cross-reactivity with others subs-
tances like hair and textile dyes.

We report an 8-year-old boy with allergic contact der-
matitis due to a temporary henna tattoo. Patch test showed
a positive reaction to PPD. After the treatment with topi-
cal corticosteroid the lesion cleared with discrete residual
hypopigmentation. In the absence of any legal control of
henna tattooing practices, prevention requires the periodi-
cal provision of information to our patients and their parents

Key words: Black henna; Contact dermatitis; Parap-
henylenediamine; Tattoo.

INTRODUCCION

Los tatuajes temporales de henna se han hecho muy
populares tltimamente entre nifios y adolescentes debido
a su aparente inocuidad y a que desaparecen en poco tiem-
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po. Estos tatuajes de henna natural se realizan desde hace
mds de 9.000 afios en mds de 60 paises, principalmente en
el mundo drabe y en el hindd, por ritos tradicionales y reli-
giosos para decorar la piel y el cabello.

La henna se obtiene de las hojas del arbusto Lawsonia
inermis, de la familia Lythraceae, que se encuentra en la India,
Norte de Africa e Iran(. La pasta obtenida de las hojas secas
produce una coloracién rojo marrén. Esta pasta libera dcido
hennotdnico, que tiene alta afinidad por la queratina de la
piel y se une a ella, permaneciendo el tinte del tatuaje hasta
la exfoliacién de la misma. A mayor tiempo de aplicacién,
mds oscuro es el color que se obtiene de ella. En ocasiones,
se afladen distintas sustancias para aumentar su estabilidad
y duracién, entre ellas limén, remolacha, céscara de nuez,
aceites esenciales, laca de ufias y colorantes sintéticos®.

La henna negra no existe de forma natural. En nuestro
medio es la que se obtiene al anadir parafenilendiamina
(PPD) a la henna natural que la oscurece y facilita el pro-
ceso de tatuaje, disminuyendo el tiempo de aplicacién®. Se
trata de un producto clandestino que no se comercializa de
manera reglada. La PPD es un colorante sintético del grupo
quimico azoico con gran poder sensibilizante® y es la res-
ponsable de dermatitis de contacto “agudas” y no el pig-
mento natural en sf mismo. Los casos publicados de verda-
dera hipersensibilidad a henna natural son excepcionales
porque su capacidad de sensibilizacién es muy baja.

La PPD puede actuar por mecanismo de hipersensibili-
dad tardia, causando dermatitis, tanto en la zona de con-
tacto como a distancia, o de hipersensibilidad inmediata con
urticaria, angioedema e, incluso, disnea. También tiene efec-
to toxico e incluso carcingeno. Se han descrito casos de eri-
tema exudativo multiforme, y de insuficiencia renal con rab-
domiolisis y muerte. Puede producir lesiones residuales per-
manentes, tales como escarificacién o hiper/hipopigmen-
tacion residual en el lugar de su aplicacién. En un estudio
retrospectivo britdnico, estos tatuajes han resultado ser la
causa mds frecuente de dermatitis de contacto por PPD entre
los 5y los 10 afios.

Este riesgo de sensibilizacién aumenta con el tiempo de
contacto con la piel y con el aumento de la concentracién
del producto.

La importancia de la sensibilizacion a la PPD se debe a
su ubicuidad y en la posibilidad de reactividad cruzada con
otros grupos estructuralmente similares. La PPD es un com-
ponente basico de los tintes permanentes y semipermanentes
utilizados en peluquerfa, también estd presente en coloran-
tes de anilina, gomas negras, antiguas cremas fotoprotec-
toras con PABA, sulfonilureas, procaina y benzocaina, pro-
ductos de revelado de fotograffa, etc.
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Muchas de estas sustancias estan presentes en la vida
cotidiana de cualquier persona®. Asi, la aplicacién de henna
negra puede conducir a reacciones con diversos farmacos,
como antidiabéticos orales y anestésicos t6picos, tinta de
impresion, tintes capilares y textiles, y articulos fotografi-
cos®. En ocasiones se desarrolla un eccema de contacto, pro-
vocando una sensibilidad permanente a los mismos. Los
sujetos sensibilizados presentan riesgo alto de reacciones
severas?). La sensibilizacién a PPD parece més frecuente en
pacientes de Centro y Sur de Europa.

Segun la normativa vigente, el uso de PPD estd permi-
tido por la Unién Europea en su aplicacién en el pelo a una
concentracion del 6% y no debe aplicarse directamente en
pestafias, cejas y piel (Directiva 2003 /15/CE)®. Sin embar-
go, estas directrices no se cumplen ya que existen tintes
comerciales que superan esta concentracién y su uso no esta
limitado al cabello. El uso de estos productos de peluque-
rfa va seguido de la aplicacién de un oxidante, generalmente
peréxido de hidrégeno, que degrada y limita la actividad
de la PPD. En la piel, al no utilizarse ningtin oxidante, el
contacto con el alérgeno se prolonga aumentado el riesgo
de sensibilizacion. La aplicacién no profesional de la henna
por artistas ambulantes hace imposible determinar la com-
posicién exacta de los productos que se emplean. Algunas
de estas mezclas de henna negra pueden llevar més del 15%
de PPD®.

CASO CLINICO

Se presenta el caso clinico de una paciente de 8 afios
de edad que acude a la consulta de Pediatria de Atencién
Primaria por presentar una lesion cutdnea muy prurigino-
sa y exudativa en deltoides izquierdo tras realizarse un tatua-
je con henna durante sus vacaciones de verano en una zona
de costa. La lesion aparecié a los 14 dias de la realizacién
del tatuaje localizada en la zona del mismo delimitando per-
fectamente los trazos del dibujo (Fig. 1). Tanto su madre
como su hermana se realizaron otro tatuaje de iguales carac-
teristicas el mismo dfa sin presentar ningtin tipo de reac-
cién. No tenfa historia previa de contacto con tintes capi-
lares ni se habia realizado, previamente, otro tatuaje. Entre
sus antecedentes personales destaca la existencia de der-
matitis atépica y rinoconjuntivitis alérgica.

Fue derivada a la consulta de Dermatologfa y tratada
con corticoide tépico de elevada potencia y, posteriormen-
te, con tres sesiones de ldser con mejoria evidente de la
lesién pero con discreta hipopigmentacion residual a los
dos meses.



Figura 1. Dermatitis post tatuaje de henna.

La ausencia de contacto previo con productos que con-
tienen PPD y la aparicién de lesiones a las dos semanas de
la aplicacién de henna sugiere una sensibilizacion primaria
en nuestra paciente.

COMENTARIOS

Debido al aumento de la popularidad de los tatuajes de
henna estdn apareciendo multiples reacciones cutdneas seve-
ras secundarias a su realizacion, convirtiéndose en un pro-
blema mundial creciente al diagnosticarse cada afio mayor
ndmero de casos.

Es necesario ampliar los conocimientos del personal sani-
tario y de toda la poblacién acerca de la peligrosidad de estas
précticas y sus posibles secuelas y exigir mayor control sani-
tario y legislativo de la utilizacion de estos productos®.

Se deben desaconsejar los tatuajes de henna que con-
tenga PPD y, por imposibilidad de conocer la composicién,

B. NIETO ALMEIDA, D. MORENO JIMENEZ

la totalidad de las mezclas utilizadas por artistas ambulan-
tes.

Aunque la Agencia Espafiola del Medicamento ha adver-
tido de los riesgos del uso de la henna negra, en el momen-
to actual no existe de control legal de estas practicas por lo
que los pediatras debemos prevenirlas informando perié-
dicamente a nuestros pacientes y sus familias de los riesgos
que representan.
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Acceso libre a la informacion cientifica (V Premio Lopez Samblas)

El nifo enfermo en la historia del arte (3). Retrato de Margarita
de Saboya con enano. Sofonisba Anguissola

M.T. CONCEPCION MASIP
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En el contexto del libre acceso a la informacion cientifica y continuando con la cola-
boracién iniciada entre Canarias Pedidtrica y Boletin de Pediatria, ambas publicaciones
han acordado incluir entre sus originales el articulo premiado por la otra revista de entre

los publicados en el afio 2008.

La eleccién realizada para comentar este retrato (Fig.
1) tiene una doble explicacién. La primera, la representa-
cién de un nifio enano que, si no es tinica, no es muy habi-
tual. La segunda, que la autora del lienzo es una mujer,
aspecto también poco frecuente en la pintura renacentista
espafiola.

Comencemos por el enano, un acondropldsico. El tér-
mino acondroplasia (del griego chondros —cartilago- y plasis
—formacion-), fue propuesto, por primera vez, por Parrot,
en 1878, para definir el escaso crecimiento cartilaginoso que
se produce en esta displasia. La acondroplasia es la entidad
que mds frecuentemente cursa con talla baja desproporcio-
nada. Es una enfermedad genética causada por la alteraciéon
de un gen muy especifico, descubierto en 1994, localizado
en el brazo corto del cromosoma 4 (4p16.3) y que codifica
un receptor extremadamente importante, el receptor 3 del
factor de crecimiento de los fibroblastos (FGFR-3), células
que hacen que los huesos crezcan longitudinalmente. Esto
da lugar a una anomalia en el desarrollo de los cartilagos,
con una calcificacion acelerada que impide el crecimiento
normal de los huesos.

Se sabe que la acondroplasia es una enfermedad here-
ditaria autosémica dominante. Sin embargo, el 90% de los
nifios que la padecen no tienen historia familiar, aparecien-
do como una mutacién espontdnea del gen. Asimismo, esta

comprobado que existe una relacion entre la patologia y la
edad de los progenitores. El riesgo es mayor cuanto més
avanzada es la edad de los padres.

Entre las caracteristicas mds relevantes de este trastor-
no del crecimiento se pueden sefialar el tronco largo y el
acortamiento rizomélico de los miembros. Este es identifi-
cable ya desde el nacimiento y da lugar a la estatura corta
(la media de un adulto acondropldsico es de unos 131,5 cm
en los varones y 125 cm en las mujeres) con una importan-
te incurvacién de las piernas y una cifosis permanente, ras-
gos éstos que les proporcionan un aspecto peculiar al andar.
El desarrollo muscular es desproporcionado con respecto al
esqueleto. La cabeza es grande, con una frente prominente,
hipoplasia maxilar, un relativo prognatismo mandibular y
depresion del puente de la nariz. Las manos son cortas y
anchas, semejando un tridente formado por el pulgar, el in-
dice y el corazén, por un lado, y el anular y el mefiique por
otro, peculiaridad ésta que suele desaparecer en la adoles-
cencia, quedando una mano corta y ancha. Por lo demds, es
raro que presenten trastornos endocrinoldégicos y viscera-
les. El desarrollo intelectual y el sexual son normales y la
esperanza de vida es como la del resto de los humanos,
excepto en los casos de enfermedad con hidrocefalia o con
complicaciones graves de compresién a nivel de las vérte-
bras cervicales o lumbares. No obstante, no conviene olvi-
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Figura 1. Retrato de Margarita de Saboya con enano. c. 1593. Oleo
sobre lienzo, 149 x 125 cm. Coleccién del Marqués de Grifidn.
Madrid.

dar que existe un riesgo elevado de muerte en la infancia
debido a la comprensién de la médula espinal o por la obs-
truccién de las vias respiratorias.

Hagamos un breve repaso sobre la presencia de los ena-
nos en los circulos de poder. La costumbre de poseerlos la
tomaron los romanos de los egipcios (por ejemplo, el dios
Bes o Seneb), se mantuvo a lo largo de toda la Edad Media
(el enano Turold en el Tapiz de Bayeux) y buena parte de la
Moderna, teniendo su ocaso bien entrado el siglo XVIIL
Desde finales del siglo XIV, en los palacios de reyes y gran-
des sefiores era normal la presencia de hombres de placer,
como enanos y bufones, “simples de espiritu” como se les
llamaba entonces. Gente de lo mds variopinta, cuyas defor-
midades realzaban el esplendor de quienes tenfan salud,
belleza y riquezas. Estas defectuosas criaturas desempefia-
ron un importante papel en las cortes europeas del momen-
to, pues su presencia animaba y alegraba las fiestas y cele-
braciones, entre otros cometidos.

En Espafia esta “moda” ya estd documentada, desde
los suevos (siglos V' y VI) hasta la dinastia de los Austrias

M.T. CONCEPCION MASIP

(siglos XVI'y XVII), etapa en la que, conforme se va com-
plicando el ceremonial que rodea a la Corte, crece el inte-
rés por estos seres anormales (en su acepcion de “priva-
dos de normalidad”). Aunque eran apreciados como fuen-
te de diversion, habia un respeto por su “deformidad”, por
el antiquisimo convencimiento, proveniente de Oriente,
de que estas extrafias criaturas de Dios eran especialmente
amadas por él. En el caso de los enanos, a esta proteccién
divina, habia que afiadir el temor a que pudieran poseer
fuerzas sobrenaturales, segtin se recogfa en toda la mito-
logfa nérdica. Frente a esta opinién benevolente, se opo-
nia el sentimiento contrario, el de rechazo, que llevé a sus
partidarios a tildarlos de “sabandijas” y a echarlos a la calle
sin miramientos, cuando daban problemas o se ponfan muy
enfermos.

La aparicion de estos seres en las composiciones artisti-
cas de este periodo, al margen de afectos y desprecios, es
constante, y estd dotada de cierta familiaridad, puesto que
los enanos y bufones formaban parte del cortejo que rode-
aba a reyes y principes, en los alcdzares y palacios, partici-
pando en las actividades cotidianas, ordinarias y extraor-
dinarias, como podian ser la realizacién de un viaje, que
también realizaban formando parte del séquito. En esa con-
vivencia tan estrecha era frecuente verles acompainando
sobre todo, a los nifios, a los que servian de entretenimien-
to y juego.

A continuacién sigamos con Sofonisba Anguissola, la
autora de esta infantil composicion (Fig. 2). Nacida en Cre-
mona en 1538, fue la mayor de los siete hijos del matrimo-
nio formado por Amilcar Anguissola y Bianca Ponzoni,
miembros ambos de distinguidas familias nobiliarias. El
padre pertenecia al Consejo de la ciudad, entre cuyos come-
tidos estaban representarla en misiones diplomaticas ante
el gobierno de Mildn, responsabilizarse de los pobres (repar-
to de alimentos, construccién de asilos...) y la supervision
de parte de los proyectos arquitecténico-artisticos que Cre-
mona emprendia. La villa padana en esos primeros afios de
nifiez de Sofonisba se estaba reponiendo de dos epidemias
de peste y de las consecuencias de las eternas guerras entre
las tropas de Carlos V y los franceses que habian castigado
severamente la plaza. El tltimo enfrentamiento habia ter-
minado con la victoria de los imperiales en Pavia (1525)
incorpordndose la Lombardia al Imperio, quedando vincu-
lada después, con Felipe II, a la monarquia hispdnica.
Comenz6 una época de paz y de bienestar, que permitié a
Cremona llegar a ser una de las ciudades mds importantes
del valle del Po. El gobierno de Mildn, encargado de admi-
nistrar la zona, intervenia poco en el drea que tenfa asig-
nada y la poblacién aceptaba el nuevo orden establecido
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Figura 2. Sofonisba Anguissola (1538-1625). Autorretrato ante una
madonna.

siempre y cuando se garantizase la paz. Esta bonanza trajo
consigo un florecimiento cultural en todos los campos.
Comenz6 una gran actividad arquitecténica implicando,
consecuentemente, a pintores y escultores. Reaparecio la
gran tradicién musical y despertaron la poesia y la litera-
tura. El espiritu antropocéntrico, tan caracteristico del Rena-
cimiento, se manifestaba valorando al individuo y, como en
toda Italia, fomentando a los talentos. En este contexto no
es extrafio que Amilcar Anguissola estuviese familiarizado
con las ideas de los humanistas del Quinientos. Entre ellos,
Baldassare Castiglione y su obra mds conocida, Il Cortesano
(1528), en la que encontramos un capitulo dedicado a des-
cribir a la mujer ideal: debia tener una educaciéon adecuada
que le permitiese cultivar la musica, el canto, la poesfa, la
pintura, y sostener una conversacion inteligente. La “edu-
cacion adecuada” era, por tanto, un requisito imprescindi-
ble.

El prolifico patricio decidi6 llevar a la practica las ense-
fianzas de Castiglione y se empefié en proporcionar una
educacion exquisita a Sofonisba, Elena, Lucfa, Minerva, Euro-
pa y Ana Marfa, sin descuidar para nada la del varén y
pentltimo miembro de la familia, Asdribal. Como dato
curioso, la eleccién de los nombres de sus hijos pone de
manifiesto su vasta cultura. Eran, en su mayoria, cartagi-
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neses como el suyo, evocando de esta manera a los libera-
dores de la Gallia Cisalpina de la dependencia de Roma en
aquellos lejanos tiempos de la Republica. Sofonisba habria
sido la reina cartaginesa de Numidia.

Asi pues, todas las hermanas estudiaron pintura, algo
poco comun en la época ya que las artes pldsticas eran con-
sideradas un trabajo manual y, por tanto, impropias de una
dama. Habria que esperar al siglo XVIII para que las muje-
res pudieran dedicarse al arte de la pintura con el mismo
reconocimiento que los varones. Por ello, todavia sorprende
mds que las dos hermanas Anguissola, Sofonisba y Ele-
na, se instalasen en 1546 en casa del pintor manierista Ber-
nardino Campi, considerado como un buen retratista. El
maestro las inici6 en el arte del retrato y de las escenas reli-
giosas, haciendo hincapié en la importancia del dibujo. Esa
temdtica se podia ejecutar en pequefio formato y resulta-
ban géneros “femeninos”, mientras que las grandes com-
posiciones plasmadas en altares y frescos y realizadas por
“pintores” desaconsejaban la presencia de las mujeres, evi-
tando asf tener que compartir las tareas. En ese taller per-
manecieron tres afios bien aprovechados, pues desarrolla-
ron su talento inicial y aprendieron los rudimentos basi-
cos del oficio (la compleja tarea de preparar el lienzo o la
tabla antes de ser pintados o el delicado trabajo de obte-
ner los pigmentos). La marcha de Campi a Mildn, en 1549,
no impidi6 a las hermanas continuar el aprendizaje con
Bernadino Gatti, al que se atribuye el mérito de haber
desarrollado la técnica pictdrica, sobre todo en Sofonis-
ba, inculcdndole las influencias de Leonardo en los rostros
de sus retratados y las de Correggio en las superficies aca-
badas y la difuminacién de las sombras. Tras ingresar Elena
en un convento, Sofonisba se dedicé a dar clases de pin-
tura a sus hermanas pequefias, Lucia, Minerva y Europa,
alternando estas enseflanzas con la practica de lo apren-
dido y realizando los retratos de toda la familia. El padre,
al observar complacido las grandes cualidades de su pri-
mogénita, decidié fomentar su carrera artistica, evitdndo-
se asf el problema econémico que suponia asignarle una
dote necesaria para concertar un buen matrimonio. De
manera que, con 15 aflos, la envio a Roma, centro artistico
del Cinquecento, a que completase su formacién y entra-
ra en contacto con los artistas mds destacados. Entre ellos,
sin duda, Miguel Angel que, a pesar de contar con seten-
ta y cinco afios, seguia siendo el referente en el ambiente
artfstico de toda la peninsula italiana. No sabemos cémo
ni por cuanto tiempo estuvo en el taller de Miguel Angel,
pero si conocemos que abandoné la Ciudad Eterna en 1556
y que, a sus dieciocho afios, gozaba de cierta fama por lo
que recibi6 encargos para realizar retratos de nobles y



miembros del clero de las distintas cortes italianas, como
Mantua, Ferrara, Urbino y Parma. Los personajes retrata-
dos habian sido seleccionados entre personas de confianza
y de probada moralidad, para no perjudicar “el nombre”
de la pintora. Los cdnones morales de la época impedian
cobrar por estos trabajos (en caso contrario, su fama de
noble doncella se hubiera visto mancillada), recibiendo a
cambio valiosos regalos. Los frecuentes desplazamientos
para cumplir sus compromisos facilitaron el encuentro con
los “agentes artisticos” de Felipe IT de Habsburgo (1556-
1598). El nuevo monarca, a sus treinta afios, ya habia enviu-
dado dos veces y estaba preparando su tercera boda. Por
la paz de Cateau-Cambrésis (1559), que habia puesto fin a
otro de los enfrentamientos franco-espafioles por el con-
trol de algunas plazas italianas, se acordaba el matrimo-
nio del Rey Prudente con Isabel de Valois, hija de Enrique
II de Francia y de Catalina de Medicis. La ceremonia se rea-
lizé por poderes en Paris, en junio de 1559. Felipe II que-
rfa que su joven esposa se sintiese feliz en su nuevo pais y,
sabedor de su interés por la musica y las artes, creyé con-
veniente traer a la corte a diversos artistas, gestién en la
que colaboré el Duque de Alba. De este modo, la afamada
pintora Sofonisba Angissola entr6 a formar parte de ese
grupo de artistas que debian contribuir a la felicidad de la
reina. Su extraccion nobiliaria favorecié su ingreso en cali-
dad de dama de honor de Isabel de Valois. Llegé a Gua-
dalajara el mismo afio del enlace, poco antes de que lo hicie-
se la nueva soberana. A pesar de la diferencia de mds de
diez afos de edad entre ambas, pronto nacié una profun-
da amistad. Juntas tocaban la espineta, escuchaban mdisi-
cay pintaban. En la corte espafiola la artista, ademads de
sus ocupaciones como compafiera y maestra de la reina, se
mantuvo muy activa como retratista. Estdin documenta-
dos, entre otros, sus retratos de buena parte de los miem-
bros de la familia real, como el de Felipe II (1573, Museo
del Prado), durante tantos afios atribuido erréneamente a
Sénchez Coello, o los de las hijas habidas con Isabel de
Valois, la infanta Isabel Clara Eugenia (1573, Galeria Sabau-
da. Turin) y la infanta Catalina Micaela (1573, Galerfa Rafa-
el Valls, Londres), por las que rey sentia una predilecciéon
especial.

El afio 1568 fue terrible para la monarquia hispanica.
En enero, el rey hizo detener a su hijo, el principe don Car-
los, acusado de traicién, quien fue encerrado en el Alcé-
zar, muriendo en extrafias circunstancias. Esta adversidad
contribuyd a crear la “leyenda negra” en torno a Felipe II,
pues se le acusé de haber dado la orden de asesinarlo. Todo
ello afecté profundamente a la reina que, embarazada de
nuevo, vio agravada su salud, muy resentida tras el parto

M.T. CONCEPCION MASIP

de Catalina Micaela. Durante semanas padecié migrafias,
vahidos y vomitos y tras un c6lico renal, con s6lo veinti-
dés afios, murié. La desolacion se apoderd de la Corte. A
la inconsolable pérdida de la reina, se sumaba el preocu-
pante hecho de que Felipe II, de nuevo, se habia queda-
do viudo por tercera vez y la Corona espafiola carecia de
heredero masculino. Dos afios después del fallecimiento
de D" Isabel, en noviembre de 1570, el rey volvié a contraer
matrimonio con su sobrina, la archiduquesa Ana de Aus-
tria, madre del futuro Felipe III. Sofonisba permanecié
en Madrid a peticién del rey tres afios mds, ocupdndose de
la educacién de las infantas. Su salida de Espafia, en 1573,
para casarse con Fabricio de Montcada, no significé una
ruptura de los vinculos que habia establecido, sobre todo,
con las hijas del Rey Prudente, como tendremos ocasion
de ver. El futuro marido, coetdneo de Sofonisba, era el
segundo hijo de la ilustre familia de los Montcada, de ori-
gen cataldn que, junto con los Cardona, habfan jugado un
destacado papel en la expansién por el Mediterraneo aco-
metida por la corona catalana-aragonesa en el medievo.
Con motivo del enlace, el propio Felipe II le proporcioné
una dote generosa, una renta anual de 1.000 ducados sobre
la aduana de Palermo, otros 6.000 en metalico y numero-
sos presentes (joyas, telas). La pareja se cas6 por poderes
en la capilla del Alcdzar de Madrid, en junio de 1573, en
presencia de D* Ana de Austria y de las infantas Isabel
Clara Eugenia y Catalina Micaela. Ferrante de Montcada
representé en la ceremonia y en la firma del contrato
matrimonial a su primo Fabricio.

El nuevo matrimonio se instal en Paterno (Sicilia), en
el feudo de los Montcada. La felicidad duré poco pues, en
1577, 1a galera en la que viajaba Fabricio por el Tirreno fue
asaltada por los piratas, hallando la muerte. Tras quedarse
viuda, decidi6 volver a Cremona, donde atin vivian su
madre y su hermano pero, en el viaje de vuelta, se enamo-
16 del capitdn del barco, Horacio Lomellini, y no llegé a su
tierra natal, pues volvio a casarse de nuevo. Sofonisba pasé
el resto de su vida entre Génova y Sicilia, continud pintan-
do hasta edad avanzada y, cuando su vista empeord, se vio
obligada a abandonar los pinceles. En el primer cuarto del
siglo XVII recibi6 en su casa siciliana la visita de Anton Van
Dyck, el joven pintor flamenco que ya despuntaba como
promesa entre los retratistas de su época, quien dej6 cons-
tancia de su encuentro en su cuaderno de viaje (Museo Bri-
tdnico). Sofonisba Anguissola muri en 1625 con ochenta
y siete aflos de edad, dejando tras de sf una obra artistica de
gran calidad, que respondia en gran medida a los cdnones
de la época. Sin embargo, su nombre serfa pronto borrado
de la historia del arte mientras que, la mayor parte de sus
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obras, fueron adjudicadas a algunos de los artistas renom-
brados de su tiempo, como el retrato de la infanta Catalina
Micaela con cuello de lince (1591, Pollok House) atribuido al
Greco, y el ya citado de Felipe IT (Museo del Prado) o el que
ahora nos ocupa incluido, también, en el catalogo del pin-
tor de cdmara Alonso Sanchez Coello (Sentenach y Cabarias
y Sdnchez Cantén). Han tenido que pasar varios siglos y
esperar a que la historiadora del arte alemana Maria Kus-
che, después de realizar unas exhaustivas investigaciones
(Retratos y Retratadores, 2003), haya identificado la autoria
de los retratos volviéndolos a incorporar en el catdlogo de
la pintora renacentista Sofonisba Anguissola.

El lienzo objeto de estas lineas perteneci6 a D. ffiigo de
Mendoza, Quinto Duque del Infantado, pasando a la colec-
cién de los Duques de Osuna y, posteriormente, a la del
Duque de Montellano, encontrandose, en la actualidad, en
la del Marqués de Grinén.

La composicién se ajusta al modelo de los retratos de
corte de un adulto con nifio 0 con enano de construccién
piramidal, existentes en las cortes espafiolas o italianas, si
bien la pintora lo adapté a los modelos infantiles efigiados,
pudiendo inspirarse, para atender al encargo, en el que Gia-
como Vighi habia ejecutado del futuro Duque de Saboya,
entonces nifio, Carlos Manuel I el Grande con enano (1572, Gale-
ria Sabauda).

La nifia ha sido identificada con Margarita, futura
duquesa de Mantua y, después, Virreina de Portugal, ya
durante el reinado de Felipe IV. Nacida en abril de 1589,
fue la hija primogénita de la infanta Catalina Micaela y de
Carlos Manuel I de Saboya y, por tanto, la primera nieta de
Felipe II (Isabel Clara Eugenia no tuvo descendencia). Posi-
blemente, este retrato fuese ejecutado durante un encuen-
tro que tuvieron en Turin (sede del ducado de Saboya) Sofo-
nisba y Catalina Micaela, a principios de la década de los
noventa. La entonces Duquesa de Saboya querria que su
hija Margarita fuera retratada por la misma pintora que
la habia inmortalizado a ella en aquella feliz etapa de los
aflos sesenta, cuando Sofonisba gozaba de una posicién pri-
vilegiada dentro del séquito de su madre. Ahora la artista
habia reforzado su fama de pintora reconocida, recibia
encargos de las distintas cortes italianas y la posibilidad de
retratar a su hija era una buena ocasién para volver a encon-
trarse.

La artista ha prescindido del fondo para centrar la aten-
cién del espectador en los retratados, concretamente en la
infanta, a la que sittia en el centro del lienzo. La nifia, de
unos cinco afos de edad, viste elegantemente segtin la moda
de la época, lleva saya negra de terciopelo con falda ahue-
cada con verdugado, adquiriendo un aspecto acampanado.
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El cuerpo y la falda se unen en una forma picuda, que remar-
ca el cinturén de oro ricamente elaborado a base de marga-
ritas pequefias, en alusion a su nombre y simbolo de la infan-
cia y la inocencia, a juego con €l collar y los botones. La lechu-
guilla, sin sobrepasar las orejas por tratarse de una nifa,
acenttia el 6valo de la cara, en la que resalta sobremanera la
mirada, viva e intensa, atrayendo la del espectador. Algo en
su rostro indica que estd conteniéndose, pero, en cualquier
momento, la sonrisa va a aparecer en sus labios. El pelo esta
adornado con las mismas margaritas del traje y, finalmen-
te, el copete remata en unas plumas y una concha en el cen-
tro. En la mano izquierda porta un guante de piel. Segtin
sus bigrafos, fue una nifia extraordinariamente decidida,
inteligente y precoz. Prueba de ello es su designacién como
regente (Catalina Micaela habia fallecido en 1597), cuando
tan sélo tenifa catorce afos, al tener que emprender viaje su
padre, el Duque de Saboya.

Si observamos el retrato de Catalina Micaela con cuello de
lince podemos apreciar el innegable parecido entre madre e
hija. Asi, el pelo negro y ondulado, la intensidad de las mira-
das, los 6valos de los rostros, la boca pequeria... La pinto-
ra, conocedora de ambas retratadas, supo resaltar aquellas
semejanzas, independientemente de la idealizacién con la
que rode¢ a las efigiadas, de la buena relacion que existia
entre Catalina Micaela y Sofonisba y de que se trataba de
encargos. Las obras del ya citado pintor de cdmara Sanchez
Coello con la misma hija de Felipe I muestran un trata-
miento bien distinto.

La figurita del enano acondropldsico, situado en la parte
inferior izquierda del espectador, rompe el esquema trian-
gular que forma Margarita, pero ocupa tan poco espacio
que, en cierto modo, queda compensado, en el lado opues-
to, por la oscuridad del fondo. Su indumentaria es distin-
guida, como corresponde a un acompafiante de una per-
sona de tan elevado rango: traje de terciopelo verde ador-
nado con galones plateados y rematado con una golilla que
contribuye a poner de manifiesto algunas caracteristicas de
su deformidad, como la cabeza grande con frente promi-
nente, la depresién del puente de la nariz o la carencia de
cuello. Al aparecer de perfil, se atenta esta deformidad.
Quizé la pintora no quiso contraponer belleza / fealdad (esto
no sucederd hasta que llegue el Barroco y Veldzquez mues-
tre en todo su realismo al enano acondropldsico: Sebastidn
de Morra, retratado frontalmente). Aunque el traje le cubre
el cuerpo, disimulando la cifosis y la incurvacién de las pier-
nas, éstas se adivinan por la rotacién del pie derecho, que
parece elevarle en relacién con el plano en el que estd la nifia.

La escena recoge el momento en que la infanta ha cogi-
do con su mano derecha el jicaro que el nifio, en un esfuer-



z0, extendiendo sus cortos brazos, con gesto sumiso y humil-
de, le ha ofrecido en un plato. No se establece comunicacion
entre ellos. Margarita mira intensamente al frente, sin pres-
tarle la mds minima atencién, mientras el nifio no logra des-
viar la suya del rostro de la nifia, mostrando infantil ad-
miracién. No debi6 haber tanta diferencia de edad entre
ellos, pero el contraste entre ambos personajes es notable,
en la altura, en los rasgos faciales y corporales, en las pro-
porciones (a modo de ejemplo, las diminutas manos del nifio
frente a la que sostiene el jicaro de la duquesita). Todo ello
con independencia de que la pintora tuviese que destacar
la figura de la protagonista del lienzo. La gama cromética
es oscura, resaltando la nota célida en la mejilla y labios
de la futura duquesa, en el jicaro y en los adornos de ambos
trajes.

Podemos considerar este retrato de la nieta de Felipe I
como punto de partida para otros retratos de infantes, atin
mds conocidos, de la pintura barroca espafiola, el principe
Baltasar Carlos con enano (1631) y las Meninas (1656), ambos
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de Veldzquez. Los aspectos coincidentes en este tltimo y el
aqui comentado son evidentes, independientemente de la
coincidencia en el nombre de las dos infantitas y figuras cen-
trales de ambas composiciones.

Para terminar, en este lienzo se conjugan las influencias
que Sofonisba recibid, asumiéndolas en un estilo propio, de
los valores de los tres grandes retratistas de la corte de Feli-
pe II. De Tiziano tomd la corporeidad de las figuras y la bus-
queda de la belleza del rostro. De Antonio Moro adquirio el
esquema compositivo del retrato de representacion, la pin-
celada tipicamente flamenca, tan minuciosa y precisa para
pintar el pelo o detalles del vestido y de las joyas, y el uso
de los atributos, como los guantes utilizados entre sus retra-
tados. Por tltimo, de Sdnchez Coello se quedé con la psi-
cologfa del efigiado, dotandola de un toque femenino y
cercano que permite intuir la complicidad establecida entre
retratista y retratado. Su cometido como dama de honor la
convirtié en una persona préxima de cara a sus futuros clien-
tes.
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Tubulopatias. Curso precongreso
XXXV Congreso Nacional de Nefrologia Pediatrica (2)

Hipomagnesemias de origen genético

M?]. HERNANDEZ GONZALEZ

Unidad de Nefrologia Pedidtrica. Hospital Nuestra Sefiora de Candelaria. Santa Cruz de Tenerife

En el pasado Niimero 212 del “Boletin de Pediatria” comenzd a publicarse el mate-
rial del Curso Precongreso celebrado durante el XXXV Congreso Nacional de Nefro-
logia Pedidtrica. Esta publicacion se hace de forma conjunta con la revista “Canarias
Pedidtrica” y en el contexto del libre acceso a la informacion cientifica.

En los afios 1960 se describieron los primeros casos de
diversas tubulopatias que cursan con hipomagnesemia. Ten-
drian que pasar mds de 30 afios hasta que se identificaran
como entidades clinicas distintas y se conociera el origen
intimo genético y su fisiopatologia que conduce, en todos
los casos, a un incremento de la eliminacién urinaria de mag-
nesio.

En 1966, Freeman y Pearson refirieron a una familia con
pérdida hereditaria aislada renal de magnesio. La hipo-
magnesemia debida a un incremento de la magnesuria esta-
ba presente en la madre y en uno de sus cinco hijos. La mag-
nesemia oscilaba entre 0,45 y 0,5 mmol/litro. La calciuria
estaba reducida®. Fueron los primeros casos de lo que des-
pués se denominaria como “hipomagnesemia renal auto-
sémica dominante con hipocalciuria” (OMIM 154020).

Ese mismo afio de 1966, Gitelman, Graham y Welt rela-
taron las historias clinicas de tres pacientes con “un sindro-
me caracterizado por hipopotasemia, hipomagnesemia, alca-
losis y un evidente trastorno de la conservacion renal de mag-
nesio y potasio”@. Este cuadro, que se conocerfa con el nom-
bre del primero de los autores (OMIM 263800), durante
mucho tiempo se confundi6 con el sindrome de Bartter. Lleg
a denominarse, incluso, sindrome de Bartter del adulto.

Correo electrénico: mjhdezglez7@hotmail.com

En 1968, Paunier, Rade, Kooh, Conen y Fraser comuni-
caron el caso de un lactante varén que, a las seis semanas
de edad, present6 “convulsiones generalizadas y coma aso-
ciados con hipomagnesemia e hipocalcemia”®. “El defec-
to en el metabolismo del magnesio causaba una hipocal-
cemia severa que era rdpida y completamente corregida
tras la administracién oral o parenteral de sales de mag-
nesio. Fue el primer caso de lo que se conoce con el nom-
bre de “hipomagnesemia con hipocalcemia secundaria”
(OMIM 602014).

Un afio después, en 1969, en un abstract, Alfrey y Jenkins
narraron la historia clinica de un varén de 16 afios que tenia
tetania intermitente desde los cinco afios de edad. La mag-
nesemia era de 0,8 mg/dl, el aclaramiento de creatinina era
de 79 ml/min, la osmolaridad urinaria maxima era de 260
mOsm /1 y mostraba nefrocalcinosis radiolégica®. Es pro-
bable que se trate del primer caso de “hipomagnesemia con
hipercalciuria y nefrocalcinosis”. Ese paciente tenia hipo-
calciuria, seguramente, por la insuficiencia renal (OMIM
248250).

En 1987, se describe una nueva variante de hipomag-
nesemia y se asiste al primer intento de clasificar las hipo-
magnesemias de origen genético. Geven y cols. comunica-
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Hipomagnesemias de origen genético

ron los casos de dos hermanas afectas de convulsiones, hipo-
magnesemia y retraso psicomotor moderado. En constras-
te con la variante dominante, en ambas la calciuria era nor-
mal®. El nuevo cuadro se denominé “hipomagnesemia renal
aislada autosémica recesiva”. Como hemos indicado mds
arriba, ese afio de 1987, Rodriguez Soriano y cols. intenta-
ron sistematizar el, hasta entonces, confuso mundo de las
hipomagnesemias de origen genético. En su revision, su cla-
sificacién incluia tres entidades, la “hipomagnesemia fami-
liar aislada”, la “hipomagnesemia-hipopotasemia familiar”
y la “hipomagnesemia familiar-hipercalciuria” ).

Como en las otras tubulopatias, habria que esperar la
eclosion de los dltimos afios, para conocer el origen genéti-
co de estos cuadros.

El primer cuadro en conocerse su origen genético fue la
enfermedad de Gitelman. En 1996, Simén y cols. demostra-
ron que mutaciones con pérdida de funcién en el gen SLC12A3
estdn asociadas con dicho cuadro?. Este gen se localiza en el
cromosoma 16q13 y estd constituido por 26 exones. La pro-
tefna NCC (sodium-chloride cotransporter) es un cotranspor-
tador CI-Na que consiste en doce dominios de transmem-
brana con los extremos amino y carboxilo intracelulares. En
este cotransportador actdan los diuréticos tiazidicos.

Tres afios después, en 1999, se describe la paracelina-1,
también conocida como claudina 16, la primera proteina
intercelular conocida causante de una tubulopatia®. Es nece-
saria para la reabsorcién paracelular de calcio y magnesio
en la rama ascendente del asa de Henle. Mutaciones en el
gen PCLN-1 (CLDN16) que la codifica, son causantes de
la “hipomagnesemia con hipercalciuria y nefrocalcinosis”.
Mds recientemente se han descrito casos con hipomagne-
semia severa con mutaciones en el gen que codifica la clau-
dina 19. Esta proteina se expresa tanto en los ttibulos rena-
les como en los ojos, por lo que estos enfermos también tie-
nen afectacién ocular.

En 2002, dos grupos independientes demostraron que
la “hipomagnesemia con hipocalcemia secundaria” es cau-
sada por mutaciones en el gen TRPM6©10. La proteina
TRPM6 es un canal de cationes permeable al calcio y al mag-
nesio que se expresa en la membrana luminal del epitelio
intestinal y en los tdbulos renales contorneado distal y conec-
tor. Las mutaciones inactivadoras del TRPM6 causan la com-
binacién de un impedimento en la absorcién intestinal del
catién y una excesiva pérdida renal del mismo.

En 2003, en una familia holandesa con “hipomagnese-
mia renal autosémica dominante con hipocalciuria” se iden-
tific6 una mutacion heterocigota en el gen FXYD2, que codi-
fica la subunidad gamma de la Na(+), K(+)-ATPasa. La
mutacién G41R altera el transporte intracelular de la pro-
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Figura 1. Patogenia de la hipomagnesemia familiar con hipercal-
ciuria y nefrocalcinosis (1), el sindrome de Gitelman (2), la hipo-
magnesemia con hipocalcemia (3) y la hipomagnesemia domi-
nante familiar (5). TRPM6: receptor transitorio del canal potencial
de la melastatina 6. NCC: cotransportador NaCl.

tefna que se acumula en las estructuras perinucleares y no
se puede insertar en la membrana celular. No se conoce atin
bien la razén por la que se produce la hipomagnesemia.
Se supone que la disfuncién del transportador debe limitar
la entrada de K+ al interior de la célula, inhibiendo un hipo-
tético canal selectivo para la entrada de Mg que, de este
modo, se perderia por orina (Fig. 1).

La tltima tubulopatia descrita con pérdida renal de mag-
nesio, la “hipomagnesemia renal aislada autosomica recesi-
va” (OMIM 248250) ha sido, también, la tiltima en conocerse
su etiologfa. Groenestege y cols., en 2007, identificaron en dos
hermanas afectas una mutacién homocigota en el exén 22 del
gen EGF (epidermal growth factor o factor de crecimiento epi-
dérmico)(2. El gen EGF consiste en 24 exones que codifican
una larga proteina precursora anclada en la membrana tipo
I, la cual sufre una ruptura proteolitica, transformandose en
pro-EGF que, finalmente, genera una hormona de 53-ami-
noécidos, el EGF. Esta pertenece a la familia de factores de
crecimiento tipo EGE, que tiene profundos efectos sobre la
diferenciacion celular y con alta capacidad mitégena.

El EGF se une con gran afinidad al receptor EGFR. El EGF
se encuentra en forma muy abundante en el TCD y parece
ser secretado tanto hacia el lado apical como basolateral, mien-
tras que el EGFR se encuentra, fundamentalmente, en la mem-
brana basolateral. Groenestege y cols. encontraron que el EGF
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Figura 2. Patogenia de la hipomagnesemia aislada recesiva (4).
EGF: factor de crecimiento epidérmico. TRMP6: receptor transi-
torio del canal potencial de la melastatina 6 .

incrementa en forma marcada la actividad del canal de mag-
nesio TRPMBS. Esto llevé a los autores a proponer un mode-
lo fisiol6gico en el cual se requiere una actividad basal de
activacion basolateral del EGFR para la actividad del TRPM6
y la entrada apical del magnesio. Este modelo es compati-
ble con la hipomagnesemia observada en los pacientes con
cancer tratados con el anticuerpo anti-EGF, cetuximab. En
apoyo de esta nocién, los autores mostraron que el cetuxi-
mab también antagoniza la estimulacién de la actividad del
TRPMS6 por el EGF en células en cultivo (Fig. 2).
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Hipouricemia tubular renal

M?.D. RODRIGO JIMENEZ

Unidad de Nefrologia Pedidtrica. Hospital Son Dureta. Palma de Mallorca

METABOLISMO DE LAS PURINAS Y DEL ACIDO URICO

En el ser humano, el dcido trico es el producto final del
metabolismo de las purinas. Con un pKa de 5,75, la reac-
cion:

Acido trico < urato- + Ht, en sangre, a un pH de 7,40,
se desplaza hacia la derecha.

Como resultado, la mayoria del dcido drico circulante
lo hace en forma de urato. El dcido drico s6lo estd presen-
te en la orina cuando el pH es < de 5,7. No obstante, nos refe-
riremos indistintamente al urato o al 4cido drico a lo largo
del texto.

Produccién de acido trico

El 4cido urico se sintetiza en el higado procedente de la
oxidacién de las base purinas, tanto de origen endégeno
como exdgeno. La produccién endégena es relativamente
constante y proviene de la sintesis celular de las purinas y
del catabolismo tisular de los dcidos nucleicos. La produc-
cién exégena varfa significativamente con la dieta, pudien-
do reducirse hasta en un 40% en las dietas libres de purinas.

El eje central de este complejo metabdlico se localiza
en los nucleétidos monofosfato de guanina, inosina y ade-
nina (GMPF, IMP y AMP). Una vez liberadas de los 4cidos
nucleicos, las bases purinicas adenina, guanina, hipoxan-
tina y xantina sufren un metabolismo oxidativo, dando lugar
al dcido drico.

En la mayoria de las especies de mamiferos, el dcido
trico es metabolizado por la enzima uricasa a alantoina, un
metabolito una 10 veces mds soluble en la orina que el dcido

Correo electrénico: lolarodrigoj@gmail.com

trico. En los humanos, el gen que codifica la uricasa no se
expresa debido a una serie de mutaciones evolutivas. La
ausencia de uricasa combinada con una reabsorcién exten-
sa del urato filtrado hace que los niveles de urato en plas-
ma humano sean 10 veces mayor que en el resto de las espe-
cies. Por otro lado, el riesgo de hiperuricemia en humanos
es mitigado por una represién del gen que codifica la enzi-
ma xantina oxidorreductasa, encargada de mediar los dos
altimos pasos del metabolismo de las purinas.

Algunas de las ventajas relacionadas con la pérdida de
la uricasa en los humanos incluyen reduccién en el estrés
oxidativo, disminucién en la incidencia de céncer, inhibi-
ci6n de la oxidacién del hierro, aumento de la capacidad de
supervivencia en situaciones de baja ingesta de sal e, inclu-
so, el incremento de la inteligencia. En contraposicion, estos
beneficios son acompafiados de un mayor riesgo de gota y
nefrolitiasis.

Eliminacion del 4cido drico

E175% del dcido trico formado se elimina por el rifién
y, el 25% restante, a través del aparato digestivo. Las bacte-
rias intestinales degradan el dcido trico a alantoina y CO,
(uricolisis intestinal), de tal forma que la cantidad de 4cido
urico en las heces es indetectable.

MANEJO RENAL DEL ACIDO URICO

El75% del 4cido trico sintetizado diariamente es elimi-
nado por el rifién.
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La filtracion del urato circulante es casi completa, ya que
menos de un 5% se encuentra unido a proteinas plasmati-
cas. El aclaramiento de dcido trico, sin embargo, es sélo de
un 7-12%, indicando que el 90%, aproximadamente, es reab-
sorbido a nivel tubular.

No obstante, no en todas las especies se produce una
reabsorcion neta total del urato (humanos, primates, ratas
y perros). En algunas especies (conejo y cerdo) sélo se pro-
duce secrecién tubular del mismo.

Basadndose en estudios experimentales de aclaramiento,
micropuncién y microperfusion realizados en animales, se
sigue aceptando que su transporte es un complejo sistema
constituido por cuatro mecanismos: filtracién glomerular,
reabsorcién tubular presecretora, secrecion tubular y reab-
sorcion tubular postsecretora.

Una vez filtrado por el glomérulo, el urato es reabsor-
bido en su totalidad, 95-98%, en la primera porcién del tibu-
lo contorneado proximal o S1 (reabsorcién tubular prese-
cretora). Posteriormente, se produce una secrecién masiva
del mismo que equivale a un 50% de la carga filtrada y es
responsable de la mayoria del dcido tirico excretado en la
orina (secrecion tubular). Por dltimo, la mayoria del urato
secretado se reabsorbe en la porcién final del tabulo con-
torneado proximal o S3 (reabsorcién tubular postecreto-
ra).

La clave que permitié asumir este modelo de cuatro
mecanismos fueron los estudios realizados con pirazina-
mida. Tras la administracién de la misma se disminufa la
excrecion fraccional de dcido trico en la orina. Ademds,
cuando se administraba pirazinamida seguida de farmacos
uricostiricos como el probenecid, estos tiltimos perdian cla-
ramente su efecto. La explicacion dada ante este fenéme-
no es que los agentes uricostiricos ejercan su accion sobre
la reabsorcién postsecretora. Estudios fisiolégicos realiza-
dos en especies con reabsorcién del dcido drico indican que,
quizds, la pirazinamida y otros agentes similares ejerzan
mads su accién estimulando la reabsorcién que inhibiendo
la secreciéon. Ademads, parece que ambos mecanismos de
reabsorcién y secrecién pueden estar localizados a lo largo
de todo el tabulo proximal.

TRANSPORTADORES DEL URATO

Inicialmente, se identificaron los genes codificadores de
varios transportadores de aniones orgdnicos (OATl y OAT3)
multiespecificos que aceptan el urato como sustrato y se
localizan en la membrana basolateral de la célula tubular
renal.

M®.D. RODRIGO JIMENEZ

En 2002 se identific6 un transportador de urato a nivel
del tiibulo proximal, el URAT 1. Este transportador estaba
presente s6lo en las especies animales con capacidad para
reabsorber el urato filtrado y no en las especies animales
con capacidad tnicamente secretora. Actualmente, conoce-
mos que estd localizado en la membrana tubular apical y
que es codificado por el gen SLC22A12, que forma parte de
la familia de los transportadores aniénicos (OAT) y que estd
localizado en el cromosoma 11q13.9. El URAT 1 es altamente
especifico. Sobre este transportador actuarfan los farma-
cos uricostricos (probenecid, benzbromarona o losartén).

EI URAT1 reabsorbe el urato del ultrafiltrado glomerular,
gracias al intercambio por aniones organicos intracelulares
(pirazinamida, lactato, betahidroxibutirato, piruvato y aceto-
acetato). La concentraci6n intracelular de estos aniones depen-
de, a su vez, de su absorcién previa del ultrafiltrado glome-
rular a través de un cotransportador Na* dependiente y del
cual el urato no es substrato. El incremento en plasma de
estos agentes antiuricostricos conducird a una mayor fil-
tracién y absorcién de los mismos, con incremento en la con-
centracion intracelular en el tibulo proximal que inducird la
reabsorcion del urato filtrado e incremento de la uricemia.

El transportador URAT1 es esencial en el mantenimiento
de la homeostasis del dcido trico. Mutaciones en el gen que
lo codifica son la causa de la hipouricemia renal heredita-
ria. Las pacientes con esta enfermedad no responden a los
agentes uricosuricos.

La identidad molecular del cotransportador Na*-anio-
nes no estd atn clara, aunque se han identificado dos nue-
vos genes, SCLA5A8 y SLC5A12, que codifican a cotrans-
portadores murinos del lactato-butirato y nicotinato, res-
pectivamente.

Por otro lado, los aniones monovalentes que interacti-
an con el URAT1 pueden tener efectos duales, porque pue-
den trans-estimular o cis-inhibir el transportador apical a
bajas o altas dosis, respectivamente.

Otros transportadores de urato “voltaje dependientes”
estdn siendo estudiados y parecen ser responsables de la
secrecién tubular: UAT1, OAYv1, MRP4.

RELACION ENTRE LOS NIVELES DE ACIDO URICO
EN PLASMA Y ORINA

Para comprender los diferentes desérdenes que afectan
al metabolismo del 4cido drico es importante determinar de
forma simultdnea los niveles de dcido trico en sangre y
orina, ademads de determinar la creatinina en ambas mues-
tras. Variaciones por defecto o por exceso en alguna de estas
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Hipouricemia tubular renal

muestras constituyen una herramienta efectiva como des-
pistaje de las distintas alteraciones metabélicas.

De esta forma nos podremos encontrar con diferentes
situaciones patoldgicas:
1. Hiperuricosuria e hiperuricemia.
2. Hiperuricosuria e hipouricemia.
3. Hipouricosuria e hiperuricemia.
4. Hipouricosuria e hipouricemia.

A continuacién desglosaremos las posibles causas de
hiperuricosuria.

Hiperuricosuria e hiperuricemia
* Errores congénitos en el metabolismo de las purinas:
- Sindrome de Lesch Nyhan: déficit total de la HPRT.
- Sindrome de Kelley-Seegmiller: déficit parcial de la
HPRT.
- Hiperactividad de PRS.
— Deficiencia de MAD.
* Otros errores congénitos en el metabolismo:
- Hiperuricemia asintomatica.
- Gota idiopadtca.
- Intolerancia ala fructosa.
- Déficit en frucosa 1-6 bifosfatasa.
- Glucogenosis tipo IIL
- Glucogenosis tipo V.
- Glucogenosis tipo VIL.
- Déficit de acetil coenzima A deshidrogenasa (cade-
na media).
o Aumento del turnover del dcido trico (deplecion de &ci-
dos nucleicos).
* Enfermedad de Paget.
* Hiperfosfatasia-enfermedad de Paget juvenil.
* DPsoriasis.
* Anemia hemolitica.
e Enfermedades mielo y linfoproliferativas.
* Alteraciones en el metabolismo del ATP.
* Rabdomidlisis, miopatias, hipoxia tisular, asfixia peri-
natal.

Hiperuricosuria e hipouricemia renal
En este grupo se engloban una serie de desérdenes meta-
bélicos, que se caracterizan por una pérdida renal de 4cido
urico junto a niveles de dcido tirico en sangre reducidos.
Diferentes tipos de hipouricemia renal pueden encontrar-
se, de acuerdo con las caracteristicas de la naturaleza y el
lugar del defecto.
* Hipouricemia renal hereditaria aislada.
* Hipouricemia renal asociada a otros trastornos meta-
bélicos:
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- Sindrome de Fanconi y enfermedad de Hartnup. Se
caracterizan por pérdida de acido trico en el con-
texto de un trastorno tubular generalizado.

e Hiperexcrecién de dcido trico:

- Hipouricemia renal adquirida secundaria a farma-
Cos uricosuricos.

- Diabetes mellitus insulino dependientes (por inter-
ferencia de la reabsorcién tubular de glucosa con el
acido trico).

- Cirrosis hepdtica (relacionada con una pérdida renal
de dcido drico y disminucién del flujo renal y pér-
dida de la actividad de la xantina oxidasa hepatica).

- Asociadas a hiponatremia:

- Enfermedad intracraneal.
- Sindrome de secrecién inadecuada de ADH.
- Sindrome de pérdida salina cerebral.

HIPOURICEMIA RENAL

Pérdida de funcién en el transportador URAT1

La presencia de mutaciones en su gen codificante da
lugar a la hipouricemia tubular renal. La incidencia de esta
enfemedad es del 0,12-0,72% y es mds frecuente en la pobla-
cién japonesa.

Los pacientes tienen niveles de dcido trico de aproxi-
madamente 1 mg/dl con un incremento en la excrecion frac-
cional de 4cido trico en la orina.

Manifestaciones clinicas

La mayoria de los pacientes pueden estar asintomaticos
aunque la hematuria, hipercalciuria o litiasis pueden ser
la primera manifestacion. En ocasiones, se comprueba un
sindrome caracteristico asociado al ejercicio, con nduseas,
vOmitos, dolor lumbar. En un pequefio porcentaje de casos,
puede ir seguido de insuficiencia renal aguda. La aparicién
brusca de insuficiencia renal aguda en un adolescente 3-4
horas después del ejercicio debe hacernos pensar en esa enti-
dad. Los sintomas iniciales pueden confundirse con un pro-
ceso viral y demorar el diagndstico, por lo que es impor-
tante el reconocimiento y el tratamiento precoz de la enti-
dad. La insuficiencia renal puede resolverse sin necesidad
de didlisis en caso de que el tratamiento sea precoz. Los epi-
sodios recurrentes tras el diagnéstico suelen ser mejor tole-
rados ante el inicio precoz del tratamiento.

La hiperuricosuria asociada a la disfuncién del URAT1
es superior a 900 mg/ dia, produciéndose litiasis en el 10%
de los afectos. Los cdlculos de estos pacientes son, funda-
mentalmente, de oxalato cdlcico y no de 4cido drico. La



hiperuricosuria es un factor de riesgo dado que estos pacien-
tes tienen normalmente un pH urinario > 5,5 y supersatu-
racién de la orina con sales de urato sédico y oxalatocdlci-
co. En menor frecuencia, podemos encontrar litiasis trica
ya que se precisa un pH < 5,5 para su formacion. El meca-
nismo por el que se produce el dafio renal no estd claro,
pero parecen estar implicados los radicales libres produci-
dos por el ejercicio anaerébico. Este exceso de radicales
libres, junto con la pérdida del poder antioxidante del dcido
urico, conducen a una necrosis tubular aguda por vaso-
constriccién renal y disminucién del filtrado glomerular
y no a un depdsito intratubular de cristales de dcido trico.
La mayorifa de los casos de hipouricemia renal con fallo
renal agudo tras el ejercicio son hombres. Esto podria expli-
carse por el efecto antioxidanante de los estrégenos o, tam-
bién, porque los hombres suelen realizar ejercicios mds exte-
nuantes. El tratamiento es s6lo conservador y consiste en
hiperhidratar y alcalinizar la orina evitando, ademds, los
gjercicios intensos.

Otras posibles causas de hipouricemia tubular renal
Trabajos recientes publicados en la literatura revelan la
posible existencia de mutaciones en genes diferentes al
URAT]1, al encontrarse miembros de diferentes familias con
hipouricemia renal sin mutaciones en el gen SCL22A12. Esto
podria explicarse por mutaciones que conduzcan a un
aumento en la actividad de transportadores secretores o a
una pérdida de funcién en algtin transportador descono-
cido que actte exclusivamente sobre la absorcién de urato.
Los avances en la fisiologia molecular nos permitirdn ave-
riguar las relaciones entre el transportador URAT1 y el
cotransportador de Na*-anién y conocer mejor la fisiolo-
gfa de la uricosuria y la antiuricosuria. La pérdida de accién
de la pirazinamida en pacientes con la mutacién en el gen
SCL22A12 debe hacernos pensar que su accién no la reali-
za sobre la secrecién sino sobre la absorcién de dcido trico,
por lo que el modelo de los cuatro compartimentos pierde
fuerza. No obstante, la caracterizaciéon molecular de otras
proteinas y sus transportadores (angiotensina, insulina y

M®.D. RODRIGO JIMENEZ

otras hormonas), el conocimiento de receptores diana de
diferentes formacos y su interaccién con los transportado-
res celulares de dcido tirico nos permitird entender mejor el
transporte renal del dcido trico.
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INTRODUCCION

El presente articulo completa la serie monografica sobre
los trastornos del aprendizaje (TA) en la infancia. Esta alti-
ma entrega se dedica integramente al tratamiento de los TA,
completando asi las dos primeras, dedicadas a la definicién
de los distintos tipos y sus bases neurobioldgicas® y a la
aproximacion diagndstica®, respectivamente.

El objetivo que hemos intentado conseguir es el de faci-
litar al pediatra general una visién global sobre el manejo
del nifo afecto de un TA (a través de la intervencion psi-
copedagdgica). Pensamos que, ademds de saber en qué con-
sisten y cémo se diagnostican los TA, es importante para el
profesional adquirir unas nociones bésicas sobre el trata-
miento de estos trastornos.

Hemos seleccionado los tres TA mds frecuentes en la
préctica clinica: la dislexia, la discalculia y los TANV. Hemos
optado por no afrontar el manejo de otras entidades clini-
cas, citadas en articulos anteriores, como el trastorno por
déficit de atenci6n con o sin hiperactividad (TDA/H) y el
sindrome de Asperger (SA) ya que, por una parte, no son
consideradas especificamente TA y, por otra, su manejo es
complejo y muy distinto a éstos, lo que nos obligaria a exten-
dernos en exceso.

Sin embargo, creemos importante recordar que, tanto
el TDA/H como el SA, aparecen en muchas ocasiones de
forma comorbida a los TA®2). Por ello, se ha de tener pre-
sente que las intervenciones psicopedagégicas que a con-
tinuacién se exponen serdn, igualmente, aplicables a aque-

llos nifios que presenten un TA de forma “exclusiva” o aso-
ciado a otros trastornos (TDA /H, SA u otros). El nifio con
mads de una patologfa precisard de un tratamiento mds com-
plejo, debidamente coordinado por un equipo multidisci-
plinar (pediatra-neuropsic6logo / psicélogo-pedagogo-logo-
peda) con experiencia en las diversas patologias (inter-
vencién psicopedagdgica para el TA asociada a interven-
cién psicopedagégica especifica para el/los otros trastor-
nos, asociada a un tratamiento farmacolégico si estuviera
indicado)® (Fig. 1).

CONCEPTOS GENERALES SOBRE EL TRATAMIENTO
DE LOS TA

En términos generales, la reeducacion o intervencién
psicopedagogica se dirigird a corregir, mediante los méto-
dos psicopedagégicos especificos, las alteraciones para el
aprendizaje puestas de manifiesto durante el proceso de
evaluacién®?.

De una forma general (aplicable al manejo de todos los
TA'y trastornos asociados), la intervencién psicopedagogi-
ca deberfa plantearse en 2 frentes: por una parte, el nifio reci-
bird una intervencion especifica por el profesional que estd
al cargo del tratamiento (el pedagogo, logopeda o psicélo-
go trabajard personalmente con el nifio). De forma parale-
la, 1a familia (y el propio nifio) recibirdn formacién sobre
el trastorno y su abordaje, de forma que se pueda mantener
una continuidad del tratamiento en el &mbito domiciliario
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- Intervencién psicopedagégica especifica
— Adaptaciones curriculares

- Intervencién psicopedagégica especifica
— Apoyo farmacolégico bajo supervisién médica (pediatra,
neuropediatra, psiquiatra infanto-juvenil)

Trastornos
especificos del

aprendizaje

| Trastornos

\ psiquidtricos y
de conducta

TDA-H

— Control y tratamiento psiquidtrico especifico
- Apoyo farmacoldgico si es preciso
— Terapia familiar si estuviera indicada

Figura 1. Representacion muy simplificada de las diferentes patologfas que pueden interferir en los aprendizajes del nifio, con sus res-

pectivos enfoques terapéuticos.

(realizacion de deberes, actividades extraescolares, activi-
dades cotidianas).

La intervencién psicopedagogica especifica deberfa, por
motivos obvios, realizarse en el centro escolar (es el entor-
no donde el nifio pasa un mayor niimero de horas y donde
se realiza el grueso de las actividades académicas). De una
forma complementaria (en casos especialmente complejos
o refractarios o en aquellos casos en que el tratamiento en
el centro escolar no fuera posible) se deberia asociar una
intervenci6n en horario extra-escolar.

También es muy importante conocer el alcance del tra-
tamiento. Como se recoge en anteriores articulos de esta
serie, los TA son trastornos tratables, pero no curables. La
reeducacion durante los primeros afios de vida del nifio,
concretamente durante la educacién primaria, persigue mejo-
rar la capacidad del sujeto para un determinado aprendi-
zaje incidiendo en las funciones cerebrales deficitarias. En
fases posteriores de la vida, a partir del inicio de la educa-
cion secundaria, la capacidad de modificacién o de plasti-
cidad cerebral es menor, por lo que la reeducacién se basa-
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rd, fundamentalmente, en la adaptacion al trastorno y la
bisqueda de estrategias compensatorias.

En cualquier caso, la literatura cientifica reciente, asi
como la opinién de los expertos, coincide en la necesidad
de una intervencién lo mds precoz en el tiempo posible, asi
como la importancia de una correcta coordinacién entre
escuela y especialistas que llevan a cabo tanto el diagnds-
tico como la reeducacién®®.

LA INTERVENCION PSICOPEDAGOGICA EN LA
DISLEXIA

El objetivo terapéutico de la intervencién en dislexia per-
sigue la reeducacion de las funciones alteradas sobre la base
de las capacidades adquiridas. Por ello, en la reeducacién
en dislexia, ademds de tener en cuenta los trastornos o difi-
cultades que presenta el nifio, es necesario contemplar y
considerar las habilidades y capacidades que domina, para
apoyarse en ellas y potenciarlas al méximo.
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La variabilidad de las manifestaciones clinicas de la dis-
lexia es extensa(29, por lo que la intervencién de los pro-
blemas en la lectoescritura deberfa basarse en un modelo inter-
disciplinario que supere las concepciones anteriores de mode-
los exclusivamente médicos, psicoldgicos o pedagdgicos”.

Al iniciar una reeducacion de la dislexia, deberan tener-
se en cuenta una serie de hechos, como que el trastorno
acompafiard al individuo durante toda la vida y sus mani-
festaciones y repercusiones variardn con el tiempo, por lo
que el enfoque del tratamiento debe ir acomodandose a
dichos cambios. Es importante identificar, no sélo las difi-
cultades, sino también las habilidades del nifio. Tan impor-
tante serd la reeducacion individual del paciente, como el
conocimiento del trastorno que tenga su entorno (escolar,
familiar); por dltimo, recordar que las adaptaciones curri-
culares escolares serdn fundamentales para minimizar el
efecto del trastorno sobre el aprendizaje global del nifio.

ESTRATEGIAS DE INTERVENCION EN LA DISLEXIA

Los dos pilares bdsicos sobre los que descansa la inter-
vencién en la dislexia son la adaptacién curricular escolar
y la reeducacién psicopedagogica.

Existen diferentes técnicas de intervencion en dislexia
en funcién del marco o enfoque de referencia que se use,
si bien la mayoria de los modelos actuales concuerdan en
los principios que deben regir la intervencién de la misma:
1) se ha de obtener una evaluacién completa de los posibles
déficit, mecanismos y errores; 2) se han de disefiar progra-
mas individualizados, que se adapten a las dificultades,
necesidades y potencialidades de cada sujeto; 3) se ha de
conseguir una secuenciacién o planificacién gradual de los
objetivos, asi como de la complejidad y exigencia que requie-
ran las tareas; y 4) periédicamente, se han de reevaluar o
estimar los logros alcanzados en determinados momentos
de la intervencién.

La aceptacién mayoritaria de estos principios ha gene-
rado un grado importante de acuerdo respecto al conjunto
de estrategias que deben constituir la esencia de una inter-
vencién y que a continuacién resumimos:

1. El sobreaprendizaje. Consiste en volver a aprender la lec-
toescritura, pero adecuando el ritmo a las posibilidades
del nifio, trabajando siempre con el principio del apren-
dizaje sin errores y propiciando los éxitos desde el ini-
cio y a cada paso del trabajo. Se trata, en tltima instan-
cia, de hacer el reaprendizaje correcto de las técnicas de
lectoescritura, haciéndolas agradables y ttiles para el
nifio®.
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2. La educacion multisensorial. Los procedimientos multi-
sensoriales trabajan la relacién entre habla y simbolos
visuales, o también la interrelacién entre modalidades
visuales, auditivas y quinestésicas. En dichas técnicas
interviene la memoria visual, auditiva, articulatoria, tac-
til, grafo motora y ritmica. Algunos autores critican este
tipo de ensefianza por la sobrecarga que puede generar
a los sentidos, sin embargo, es una de las estrategias mas
utilizadas, dada la ventaja que supone la realizacién
de los aprendizajes simultdneamente por varias moda-
lidades sensoriales®.

3. Laeducacién psicomotora. Algunos nifios que tienen difi-
cultades especificas en el aprendizaje lector requieren
de un entrenamiento especial para llegar a dominar estas
habilidades: esquema corporal, lateralidad, orientacién
espaciotemporal9.

4. El entrenamiento perceptivo-motor. Se basa en la potencia-
cion de las capacidades viso motoras que se fundamen-
tan en el logro de la coordinacién dindmica manual y
visual®.

5. El desarrollo lingiiistico. En funcién de los problemas psi-
colingtifsticos que se detecten en la valoracion inicial del
paciente, la intervencién muy probablemente debera
abarcar alguno o varios de los siguientes aspectos: recep-
cién auditiva, recepcién visual, asociacién auditiva y/o
visual, memoria secuencial auditiva y/o visual, expre-
sién verbal y cierre gramatical®.

6. Elentrenamiento de la lectoescritura. El correcto aprendi-
zaje de la lectoescritura requiere de un proceso continuo
de adquisiciones, que empieza con las primeras aso-
ciaciones entre fonemas y grafemas y finaliza con una
automatizacion de la lectura y escritura. En este entre-
namiento se utilizan, fundamentalmente, dos métodos
de lectura: el analitico y el sintético. El método sintético
comienza por los grafemas hasta llegar a las frases (gra-
femas-silabas—palabras—frases), y el método analitico
comienza con la representacién de la frase para, por tlti-
mo, llegar a la letra (frase-palabra-silaba-grafema). La
eleccién de uno u otro método dependerd del problema
que subyace a las dificultades lectoescritoras de cada
sujeto en particular®.

CUANDO Y DONDE SE HA DE ESTABLECER LA
REEDUCACION EN LA DISLEXTA

La intervencién reeducativa en el nifio disléxico ha de
ser precoz, con el fin de aprovechar la capacidad de modi-
ficacién del cerebro en edades tempranas e intentar evitar,
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NIVELES DE INTERVENCION EN LA REEDUCACION PARA EL TRATAMIENTO DE LA DISLEXIA

Nivel 1.
Conciencia fonolégica

Se aplica en nifios menores a los 10 afios con especiales dificultades con la via fonolégica
trabajando aspectos como el contar el niimero de fonemas de una palabra, jugar con las

diferentes combinaciones de fonemas para formar palabras diferentes, hacer rimas...

Nivel 2.
Correspondencia fonema-grafema

Una vez entrenada la conciencia fonoldgica (sonidos), el nifio estd preparado para los
grafemas (letras). Aprenderd que a cada grafema (letra) le corresponde un determinado

fonema (sonido) y que éste puede cambiar en funcién del grafema (letra) que tenga a
continuacion (p. €j.: ceja-casa) o que algunos fonemas (sonidos) no se representan siempre con
el mismo grafema (letra) (p. ej.: casa-quiosco). Algunos de los ejercicios con los que se
trabajard esta correspondencia serdn, por ejemplo, relacionar letra-sonido-dibujo, formar
palabras a partir de letras, deletrear o rellenar huecos en palabras...

Nivel 3.
Lectura global

El nifio ya estd preparado para aprender a leer (identificar palabras con mayor velocidad,
ruta léxica) mediante la practica continuada con ejercicios, como la identificacién rdpida de

palabras de diferente longitud, a diferentes velocidades apoydndonos en la representacién

gréfica de la palabra

Nivel 4.
Redaccién, ortograffa y entonaciéon

Este suele ser el inicio de la intervencién en aquellos nifios diagnosticados tardfamente
(finales de la primaria o secundaria). En relacién con la redaccion se trabaja la conciencia

morfosintdctica (estructuras gramaticales, signos puntuacién, estructuracion texto...); la
ortograffa, verdadero talén de Aquiles en el nifio disléxico, se trabajard mediante el apoyo
visual (dibujos) y trabajando mediante unas normas ; finalmente, la entonacién se podra
trabajar mediante la lectura de didlogos o cdmics

Nivel 5.
Estrategias compensatorias

Aplicable en el nifio mayor, adolescentes o adultos. Se trabajan técnicas de estudio (deteccién
de ideas relevantes, el esquema...) y se promueve el uso de métodos de ayuda a la

lectoescritura, principalmente basados en las nuevas tecnologfas como lectores informdticos o
los correctores ortogréficos de los procesadores de textos

en la medida de lo posible, la sensacién de fracaso del nifio.
Términos desgraciadamente demasiado frecuentes en deter-
minados dmbitos, como el “ya madurard” o “no es bueno eti-
quetar”, generan una innecesaria pérdida de tiempo®19. La
reeducaciéon deberd disefiarse en funcién de la edad del nifio;
en los primeros ciclos de educacién primaria, hasta los 10
afios aproximadamente, se incidird en el trastorno de base
(mecdnica lectora) y, posteriormente, en los tltimos ciclos
de la primaria o ya en la secundaria, se centrard en torno al
aprendizaje de estrategias compensatorias.

Por otra parte, es comtin que los sujetos disléxicos pre-
senten otros trastornos tales como la disgraffa, la disorto-
graffa, la discalculia y /o dificultades de atencién o TDA-
H0-31.12, Todas estas dificultades pueden confluir y gene-
rar un patrén de conducta muy sugerente que, en el aula,
se traduce o bien por la tendencia hacia la inhibicién y el
retraimiento, o bien por la aparicion de conductas disrup-
tivas cuya finalidad suele ser la de obtener el reconoci-
miento que no pueden alcanzar por sus resultados esco-
lares. El tratamiento global del paciente disléxico ha de
integrar otras dreas del desarrollo del individuo en las que
puedan aparecer alteraciones (drea conductual, emocional,
etc.).

Finalmente, cuando existan problemas asociados, como
problemas de articulacién, conductuales, emocionales o de
personalidad, serd preciso contar, ademds, con tratamien-
tos logopédicos y psicolégicos especificos (Fig. 1).

De una forma esquematica, la reeducacién se puede plan-
tear en 5 niveles o etapas de intervencion, que se resumen
en la tabla I. En las tablas II y III se representan, esquema-
ticamente, otros dos ejemplos de esquemas de tratamiento
psicopedagdgico de la dislexia. El proceso reeducativo no
siempre ha de abarcar todos y cada uno de los dominios
expuestos, sino que los dmbitos se deberdn desarrollar (en
mayor 0 menor medida) teniendo en cuenta las habilidades
y limitaciones de cada sujeto.

LA INTERVENCION PSICOPEDAGOGICA EN LA
DISCALCULIA

La discalculia del desarrollo, TA especifico para la adqui-
sicién de las habilidades matema4ticas, ha recibido mucha
menos atencién que las alteraciones del cddigo escrito (las
dislexias y las disgraffas), muy probablemente porque, hasta
el dia de hoy, se trata de un trastorno ampliamente infra-
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TABLA II.  PROPUESTA DE UN ESQUEMA DE TRATAMIENTO DE UN NINO
DISLEXICO

TaBLA III. PROPUESTA DE OBJETIVOS DE UN ENTRENAMIENTO BASICO

Desarrollo de la coordinacién motora y psicomotora
Estructuracién espacial y temporal
Orientacién espacial y temporal
Relajacién y propiocepcién
Programa de habilidades comunicativas orales
Programa de lectura y escritura:
- Fonemas-grafemas
- Silabas
- Palabras
- FPrases
- Comprensién: semdntica, morfologfa, sintaxis
- Mecanica lectora: ritmo y prosodia
- Rotulacién de letras
- Copia
- Dictado
- Redaccién
7. Procesos cognitivos bdsicos:
- Percepci6n/discriminacién auditiva-verbal
- Atencién
- Memoria
8. Procesos cognitivos superiores:
- Funciones ejecutivas
- Abstraccién
- Conciencia fonolégica y metafonolégica
9. Tratamiento logopédico especifico
10. Tratamiento psicolégico especifico
—  Area conductual
i. Conductas disruptivas
ii. Inhibicién conductual-retraimiento
~  Area emocional
iii. Autoconcepto
iv. Ansiedad
v. Motivacién

SRS

diagnosticado(!13. En el pasado, los trastornos de las facul-
tades aritméticas eran englobados o asociados con fre-
cuencia a déficit primarios del lenguaje, perdiendo entidad
propia. El enfoque actual hoy en dia es muy distinto, ya
que se intentan abordar los aspectos clinicos y educativos
asociados a las discalculias asf como su tratamiento espe-
cificot™.

Tal y como comentamos en el apartado del manejo
comun de los TA, la intervencion precoz es de vital impor-
tancia y los aspectos a trabajar dependerdn de la edad del
nifo asi como de los trastornos asociados. Asf pues, mien-
tras que en los primeros ciclos de la educacién primaria se
intentard afianzar el concepto de ntimero, en etapas poste-
riores se recurrird al desarrollo y utilizacién de estrategias
compensatorias (el nifio mayor, adolescentes y adultos).
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PARA DISLEXIA
Ejercicios Intentar implantar automatismos correctos
grafoléxicos en los procesos de lectoescritura de los
grafemas y sustituir los procesos previos
incorrectos
Reconocimiento  Hablar con la boca tapada, para que el nifio
auditivo no vea el movimiento de los labios y pueda

relacionar el sonido emitido con su graffa

Lectura labial Articular la letra sin sonido para que el nifio

sefiale la graffa correspondiente

Lectura oral Sefialar una letra entre varias y solicitar al

nifio que la lea

Reconocimiento  Con los ojos cerrados el nifio debe identificar
tactil letras de diferentes texturas
Propiocepcién  Reconocer las letras trazadas sobre distintas

partes del cuerpo

Abstraccion de  Pedir palabras que empiecen con una letra

la letra determinada, o bien que la contengan al final
o en el medio
Meétodo de Utiliza métodos fénicos y audiovisuales

Madame Borel ~ —simbolos gestuales asociados a cada letra o
grafema-. Este condicionamiento de los
simbolos gestuales de los grafemas ayuda a

la evocacién

ESTRATEGIAS DE INTERVENCION EN LA
DISCALCULIA

Los principios generales de intervencién en las dificul-
tades de aprendizaje del calculo serfan los siguientes: se debe
dar prioridad a las actividades manipulativas, a la com-
prensién de conceptos y operaciones matematicas y al desa-
rrollo de procesos mecdnicos y memoristicos. Se debe favo-
recer la automatizacion de combinaciones numéricas y algo-
ritmos. Se recomienda trabajar los problemas/enunciados
verbales, asi como el aprendizaje de suma-resta simulta-
neamente. El estimular la relectura y el uso de representa-
ciones (dibujos) para apoyar la comprensién de problemas
facilita mucho el aprendizaje en este grupo de pacientes. Se
debe intentar fomentar el conocimiento y el uso del voca-
bulario matematico, asi como intentar graduar la dificultad
de las tareas programadas y presentar los ejercicios de forma
variada y utilizando situaciones reales. Por tltimo, es reco-
mendable la ensefianza de diferentes estrategias para llegar
a la solucién de un mismo tipo de problemas9.

A continuacién presentamos, de forma esquemdtica, una
serie de principios metodolégicos que han sido propuestos



por varios autores y cuyo fin es el facilitar el aprendizaje de

la habilidad matemtica. Estos son aplicables y recomen-

dables al plan pedagdgico de cualquier nifio (no necesa-
riamente afecto de un TA), pero su utilizacién tiene un espe-
cial interés en nifios que padecen discalculia(416):

* Buscar una ensefianza mds intensiva y explicita sobre el
sentido numérico.

* Intentar aplicar una ensefianza mds préctica en el uso
del sistema numérico.

* Permitir un perfodo de tiempo mds extenso en el apren-
dizaje de los conocimientos bésicos y hacer uso de un
repaso constante de lo aprendido.

* Disefiar situaciones de aprendizaje que conduzcan al
descubrimiento.

* Intentar respetar los distintos estadios del desarrollo del
nifo, de tal manera que se proceda de lo concreto a lo
abstracto.

* Intentar hacer uso del principio de que primero se busca
la comprensién, para después conseguir la mecaniza-
cién o automatizacion.

* Propiciar situaciones de aprendizaje que estimulen el
conocimiento divergente (creativo).

 Facilitar aprendizajes a través de la interaccion social.
En etapas posteriores de la vida o en nifios diagnostica-

dos de forma tardfa y en adultos, la discalculia se ha de tra-
tar con técnicas o estrategias compensatorias. Hoy en dia
esto se basa en el uso de calculadoras, tanto para la realiza-
ci6n de tareas académicas/laborales (por ejemplo, un estu-
diante universitario de Medicina, afecto de dislexia, que ha
de superar una asignatura -bioestadistica- para la que se
precisan habilidades matemdticas) como para facilitar o ase-
gurar tareas cotidianas (gestién y control de gastos domés-
ticos o bancarios, etc.).

CUANDO Y DONDE SE HA DE ESTABLECER LA
REEDUCACION EN LA DISCALCULIA

La intervencién psicopedagdgica se rige por los mis-
mos principios que se comentaron de forma general: se ha
de iniciar, de forma precoz, preferentemente en el entorno
escolar, y debe efectuarse respetando las caracteristicas
propias de cada caso y poniendo mds énfasis en aquellas
dificultades que se manifiestan de forma mds severa. Para
ello se ha de tener en cuenta, como ya se dijo en los arti-
culos anteriores de esta serie, que el cdlculo es una habi-
lidad multifactorial que implica el uso de capacidades:
espaciales, verbales, mnémicas, ejecutivas y de conoci-
miento corporal.

J. ARIAS ALVAREZ Y COLS.

La reeducacién debe efectuarse atendiendo a diversas
areas que se encuentran relacionadas directa e indirecta-
mente con las matemadticas y que, por tanto, son suscepti-
bles de ejercitacion y mejora. Algunos de los aspectos en los
que suele ser preciso intervenir son:

* EHstimulacion de la percepcién y discriminacion visual
y auditiva asf como de las habilidades visoespaciales y
visotemporales.

* Estimulacién lingtifstica: comprension verbal de situa-
ciones, comprension lectora, resolucion de problemas
de la vida cotidiana, organizacién y planificacion del
discurso, comprension de elementos del lenguaje mate-
matico.

* Desarrollo psicomotor: ejercicios perceptivo-motores:
conocimiento del esquema corporal, la simetrfa, las coor-
denadas arriba-abajo, aumentar la coordinacién visuo-
motora, sentido del ritmo y del equilibrio, orientacién
espacial y organizacion temporal.

* Desarrollo cognitivo: ejercicios de simbolizacién: susti-
tucion paulatina de la manipulacién directa por repre-
sentaciones gréficas y éstas por simbolos determinados,
aumento del vocabulario, sobre todo lo relacionado con
las mateméticas, ejercitar la atencién (en especial, la aten-
cion sostenida) y la memoria (memoria de trabajo,
memoria inmediata, etc.) como funciones basicas. A su
vez, las estrategias cognitivas tienen un papel impor-
tante en las distintas fases de resolucién de problemas.

*  Aspecto pedagdgico. Se efectuard el entrenamiento en ejer-
cicios especificos de calculo, centrandose en adquisicio-
nes, como la nocién de cantidad, nocién de tamario, forma,
posicion, orden, cdlculo concreto, escrito, mental, etc.

* Aligual que ocurre en otros trastornos del aprendiza-
je, los alumnos con discalculia pueden presentar ciertas
alteraciones emocionales (frustracién, desmotivacion,
bajo autoconcepto, ansiedad, etc.) que pueden requerir
de una especial atencion durante el desarrollo de la inter-
vencion.

A continuacién presentamos de forma esquematica y
resumida algunos de los diferentes aspectos que se han de
trabajar en la discalculia, asi como unas breves nociones
précticas de cara a su aplicacion clinica (Tabla IV).

LA INTERVENCION PSICOPEDAGOGICA EN EL
TRASTORNO DE APRENDIZAJE NO VERBAL (TANV)

Tal y como se comentd en las dos primeras partes de esta
serie dedicada a los TA(2), Jos denominados TANV consti-
tuyen el grupo de TA que menos conocido y que con menor
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TaBLA IV. ESQUEMA SOBRE LOS DIFERENTES ASPECTOS QUE PRECISAN TRABAJARSE EN EL NINO AFECTO DE DISCALCULIA, CON UNA BREVE

DESCRIPCION DE CARA A SU APLICACION CLINICA

Habilidades o aspectos a trabajar Plan de trabajo

Espaciales

Organizacién en la hoja, ubicacién de los ntimeros en las operaciones, dictado de cifras que

contienen punto, geometrfa, cdlculo de dngulos y superficies...

Procedimentales

Secuencia de pasos a seguir en operaciones aritméticas o problemas, estrategias para

operaciones, valor posicional de los nimeros...

Atencionales/ejecutivas
repaso de resultados...

Lenguaje

Control de la impulsividad, planificacién, capacidad de frustracién, memoria de trabajo,

Vocabulario matematico, velocidad de procesamiento del contenido oral o escrito, describir

pasos a seguir, rotaciones nimeros al escribir; conocimiento simbolo matemdtico; hechos

aritméticos (tablas...)

Cantidad

Nocién de cantidad, calculo aproximado, estimaciones, comparaciones...

frecuencia se diagnostica. Debido a ello, su deteccién y tra-
tamiento conllevan una mayor dificultad-3'719), Sin embar-
g0, NO por ser menos conocidos son menos importantes, ya
que los TANV generan una importante serie de repercu-
siones escolares, sociales y personales en los nifios (y, tam-
bién, en adultos) que los padecen que, en ocasiones, pue-
den llegar a ser altamente discapacitantes(!7-19).

ESTRATEGIAS DE INTERVENCION EN EL TANV

Aunque no existe un consenso amplio en cuanto a los cri-
terios diagndsticos ni al tratamiento de los TANYV, entre los
profesionales que trabajan en este campo existe una corrien-
te mayoritaria para la organizacién del trabajo con estos
nifios. Se suelen aplicar los siguientes principios: 1) se ha de
utilizar una estrategia, mayoritariamente, verbal; 2) se ha de
intentar seguir un proceso estructurado y secuencial; 3) se
ha de intentar ofrecer ejemplos concretos; 4) estos pacien-
tes suelen precisar un ritmo mds lento para los aprendizajes;
y 5) en el momento de plantear la consecucién de nuevos
objetivos, serd conveniente priorizar los objetivos funda-
mentales y necesarios para adquirir objetivos posteriores,
introducir cambios en la temporalizacién de la adquisicién
de objetivos y desglosar los objetivos en metas intermedias®.

Creemos importante sefialar que, en este grupo de
pacientes, dadas las dificultades que presentan en los aspec-
tos pragmaticos del lenguaje, se deberd evitar el uso de tér-
minos ambiguos, metaféricos, el uso de dobles sentidos,
como las ironfas o el sarcasmo, etc. A su vez, siempre que
se pueda se dard un refuerzo verbal y los mensajes que se
transmitan serdn explicitos y directos. Por otra parte y, a
causa de su lentitud hard falta que, en las tareas y situa-

320 VOL. 50 N° 214, 2010

ciones nuevas, se les oferten perfodos de tiempo mds amplios
ya que necesitan repetirlas, practicarlas y planificarlas paso
por paso.

CUANDO Y DONDE SE HA DE ESTABLECER LA
REEDUCACION EN EL TANV

A pesar de que ya ha sido abordado previamente en la
serie(?), creemos que serd muy ttil proporcionar, una vez
mas, las caracteristicas clinicas del TANV, ya que facilita-
ran, en gran medida, la comprension de las medidas ree-
ducativas a emplear(21819 (Tabla V). Al igual que en resto
de los TA, las medidas generales en cuanto al manejo son
aplicables al 100% en este trastorno.

En cuanto a las habilidades espaciales, estos nifios suelen
tener dificultades para formar imdgenes visuales (incapa-
cidad de ver el conjunto), por lo que tiene dificultades para
revisualizar algo que han visto previamente. Por eso, gene-
ralmente se beneficiardn del entrenamiento en el procesa-
miento de informacion visual-espacial: las percepciones y
relaciones espaciales, el reconocimiento, la organizacién y
la sintesis de informacion visual-espacial, la orientacion
visual-espacial, etc. En la intervencion se utilizaran pistas
verbales para trabajar la orientacién en el espacio, escri-
biendo las pistas visuales que se vayan encontrando duran-
te el recorrido, ofreciéndole indicadores verbales median-
te anotaciones, etc.

En cuanto a la motricidad, los nifios con TANV suelen tener
importantes dificultades para su desarrollo('”. Para mejorar
la motricidad gruesa, serfa conveniente realizar ejercicios de
estimulacién y coordinacién que implicasen los distintos
segmentos corporales, asf como actividades de equilibrio,



TABLA V. CARACTERISTICAS DEL TRASTORNO DE APRENDIZAJE NO VERBAL (TANV)
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Areas Déficit Habilidades
Social Comprender la comunicacién no verbal Juicio e interaccién social
Académica Dificultades en la atencién y la memoria tactil y visual Atencién y memoria auditiva
Mateméticas relacionadas con el razonamiento y Lectura oral fluida y ortografia debido a sus buenas
la ubicacién espacial habilidades fonéticas
Comprensién lectora Aprendizaje a través de la mediacion verbal
Trazo, grafia Memoria mecdnica
Organizacion en la resolucion de problemas y en Lenguaje: aspectos formales
el razonamiento
Lenguaje: prosodia (entonacién y modulacion del
volumen, pauta y ritmo), contenido verbal, aspectos
pragmaticos
Visuoespacial Carencia de imagenes por la incapacidad de ver el dibujo Atencién al detalle
Memoria visual
Percepcion y relacién espacial
Motora Fallos en la coordinacién Con la préctica, 6ptimas habilidades motoras gruesas
Dificultades en las habilidades motoras Habilidades motoras finas
Mejores en deportes individuales que en grupos
Emocional Berrinches frecuentes

Empatia y modulacién del afecto
Tendencia a trastornos ansiedad / depresién
Temor a sitios nuevos y cambios de rutina

marcha, control postural, etc. Para el entrenamiento de la
motricidad fina, conviene fomentar el desarrollo y coordi-
nacién de los esquemas oculomanuales. A nivel prictico, es
preciso recordar que las habilidades de la vida diaria tam-
bién suelen verse afectadas por las limitaciones motoras, por
lo que estos nifios suelen beneficiarse de un entrenamiento
en estas actividades (abotonarse, vestirse, comer, etc.)19),

Con respecto a las dificultades psicomotoras y visuopercepti-
vas, debemos conocer que, aunque la reeducacion psico-
motora pueda mejorar dichas habilidades, las escolares basa-
das en la expresién escrita siempre resultardn tediosas y
frustrantes (no sélo se debe conseguir una graffa adecuada,
sino también que se realice con la suficiente rapidez como
para que sea funcional). En este aspecto, consideramos
importantisimo que, tanto el equipo docente como la fami-
lia y el propio alumno, sean conscientes de las limitacio-
nes que conlleva padecer un TANV.

Con respecto al dmbito académico, en los nifios con TANV
es recomendable el uso de ciertas técnicas con el fin de mejo-
rar la ejecucién de las tareas (favorecer, en la medida de lo
posible, el uso de sus habilidades -Tabla V- para fomentar
el avance académico global). Algunas de éstas técnicas se
basan en: proponer tareas de papel y ldpiz cortas o susti-

tuirlas por tareas verbales, reducir el volumen de trabajo
escrito, adaptar las tareas que requieran la manipulacién de
material (doblar papeles, recortar, etc.) o la ordenacién de
material visual- espacial (mapas, gréficos, méviles, etc.), evi-
tar los trabajos con limite de tiempo ya que aumentan el
estrés y disminuyen la capacidad de trabajo de estos nifios®.
En cuanto a la lectura, se recomienda fraccionar los mensa-
jes escritos para favorecer su comprension; trabajar el sig-
nificado de expresiones ambiguas, metaforas; pasar de los
conceptos concretos a los abstractos. En la intervencién en
el drea de las matemadticas el nifio con un TANV se benefi-
ciard de la misma intervencién aplicada al nifio con discal-
culia y que se ha comentado previamente.

Para favorecer el aprendizaje de estos nifios, serfa muy
positivo contar con una agenda que les sirva como instru-
mento organizador y recordatorio de las actividades a rea-
lizar, tanto en el &mbito escolar, como en la vida diaria. Igual-
mente, serfa recomendable contar con un ordenador perso-
nal, debido a las posibilidades de adaptabilidad que ofre-
ce (facilitar la toma de apuntes, para manejar los textos, la
realizacién de actividades, etc.) y a la capacidad de trabajar
y entrenar habilidades especificas (habilidades visuales,
espaciales, cognitivas, etc.).

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON 321



La intervencién psicopedagdgica

Debido a las dificultades cognitivas, conviene contar con
estrategias que fomenten el uso de habilidades de pensa-
miento. Las habilidades de pensamiento bdsicos (capacidad
de clasificar, comparar y contrastar, observar, identifica patro-
nes, comprender relaciones causa-efecto, generalizar y resol-
ver problemas) se pueden ensefiar a través de las activida-
des cotidianas del nifio, pero siempre con la mediacién del
adulto, que serd el encargado de resaltar y sefialar las cone-
xiones que el nifio no es capaz de hacer por si solo21),

Los problemas de comunicacion y de relacion social asocia-
dos a los TANV son sutiles pero, a la vez, son muy resis-
tentes a la intervencién. Las personas con este trastorno
adquieren correctamente las habilidades lingifsticas auto-
mdticas (denominacién, fluidez verbal, repeticién y com-
prension sintdctica), pero presentan déficit en el uso prag-
matico del lenguaje y muestran dificultades para la com-
prensién de inferencias. Son capaces de producir frases com-
plejas desde el punto de vista gramatical, pero muestran
deficiencias en la produccién y la apreciacién de variacio-
nes en la prosodia del habla, incapacidad en el ajuste comu-
nicativo por tener dificultades para decodificar las expre-
siones faciales y el lenguaje corporal del interlocutor(®. Todo
esto dificulta las interacciones comunicativas y las relacio-
nes sociales. Ademds, los déficit en el razonamiento y la
generalizacion de los conocimientos dificultan sensiblemente
las habilidades en la solucién de problemas en el dmbito
social. De esta manera, las interacciones de las personas con
TANV con el resto de la gente quedan comprometidas por
la falta de ajuste comunicativo y presentan dificultades para
hacer y mantener amistades, ya que tienen dificultades para
sintonizar afectivamente con los iguales.

De cara a la intervencidn, conviene disefiar situaciones
de aprendizaje que faciliten las interacciones estructuradas
con otros alumnos. Por eso, estos nifios se pueden benefi-
ciar de situaciones cooperativas de aprendizaje y de talle-
res de habilidades sociales. Estas actividades requieren inter-
acciones verbales altamente estructuradas en las que cada
alumno tenga perfectamente definidas sus tareas y su turno
de interaccion®.

Las dificultades con el razonamiento, la flexibilidad, la
resolucion de problemas, los fracasos en las relaciones con los
iguales y las dificultades motoras y del aprendizaje colocan a
los alumnos con TANV en una situacion de desventaja sus-
tancial para hacer frente a las circunstancias cambiantes del
dfa a dia. Debido a estos factores, muchos autores han sefia-
lado un aumento del riesgo de trastornos emocionales en los
individuos con TANV y han puesto de manifiesto la necesi-
dad de una intervencién especifica en trastornos que van desde
la baja autoestima, hasta la ansiedad y la depresién(7-1.

322 VOL. 50 N° 214, 2010

CONSIDERACIONES FINALES ACERCA DE LOS
DERECHOS DE LOS NINOS CON TAY LA
LEGISLACION VIGENTE

El nifio con un TA es un nifio desfavorecido respecto al
resto de sus comparieros. En algunos paises, como en
EE.UU., las personas con dislexia u otros TA son conside-
radas discapacitados y estdn amparadas por leyes que pro-
tegen, no sélo su derecho a recibir ayuda para superar y/o
a adaptarse a su problema, sino incluso proteccién frente a
una discriminacién legal@.

En nuestro pais, hasta donde nosotros sabemos, no exis-
te una ley de &mbito nacional que ampare tan explicitamente
a las personas con TA. En 2006 fue publicada la Ley Orga-
nica 2/2006, de 3 de mayo de Educacién que, en su articu-
lo 71.2, establece que “corresponde a las Administraciones
educativas asegurar los recursos necesarios para que los
alumnos y alumnas que requieran una atencién educativa
diferente a la ordinaria, por presentar necesidades educati-
vas especiales, por dificultades especificas de aprendizaje, por
sus altas capacidades intelectuales, por haberse incorpora-
do tarde al sistema educativo o por condiciones personales
o de historia escolar, puedan alcanzar el méximo desarro-
llo posible de sus capacidades personales y, en todo caso,
los objetivos establecidos con cardcter general para todo el
alumnado”.

Sin embargo, esta ley no especifica los recursos o medi-
das a tomar, y deja en manos de las diferentes Comunida-
des Auténomas (CC.AA.) el establecer esas medidas®?¥. A
dia de hoy, esto no se ha producido en la mayoria de las
CC.AA,, sibien algunas de ellas (Canarias, Baleares, Anda-
lucia) se hallan en la vanguardia en cuanto a la protecciéon
de los derechos de estos nifios. En éstas se han aprobado
medidas oficiales especificas de proteccién y apoyo al alum-
no con TA®). Ha sido, sin duda, la accién conjunta de aso-
ciaciones de familiares de afectados de dislexia y algunos
grupos de los profesionales concienciados con este proble-
ma lo que ha sensibilizado a los gobiernos de estas CC.AA.
en ese sentido. En esta linea, serfa recomendable que en las
CC.AA. en las que atin no se han implantado estas medidas
oficiales, las personas afectas se constituyeran en asocia-
ciones con el fin de conseguir avances en este campo.

ALGUNAS DIRECCIONES DE INTERNET QUE
PUEDEN SER DE UTILIDAD

e Asociacién Internacional de dislexia: http://www.
interdys.org



Federacion Espariola de dislexia y otras dificultades del
aprendizaje: http:/ / www.fedis.org

Asociacion para la dislexia y otros problemas de apren-
dizaje de Asturias: http:/ / www.dislexialnorte.110mb.com
Asociacion Cdantabra de dislexia: http://www.
dislexialnorte.110mb.com

Asociacién de dislexia “Superar la dislexia” (Ledn):
http:/ / disleon.blogspot.com

Asociacién de dislexia “Dislexia sin barreras” (Madrid):
http: / / www.dislexiasinbarreras.com

Asociacion americana de ayuda a discalctlicos y dislé-
xicos: http:/ /www.dyscalculia.org

National Association of Special Education Teachers (NASET):
http:/ /www.naset.org
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En la jubilacién del Dr. Emilio Alvaro Iglesias

Cuando llegamos para incorporarnos al Servicio de
Pediatria del antiguo Hospital de la Diputacién habian pasa-
do ya bastantes afios desde que Emilio Alvaro habfa comen-
zado a trabajar y se habia ganado un merecido prestigio
entre los padres de Le6n. Eramos un grupo de pediatras
jévenes que accediamos a nuestro puesto tras habernos for-
mado con distintos maestros y Emilio tenfa, aproximada-
mente, la edad que nosotros tenemos ahora.

Es posible que un pediatra nunca vuelva a tener el entu-
siasmo, aunque tampoco la ingenuidad, de los primeros
afios que siguen al final de su periodo de residencia. En esa
época de la vida, nada parece inasequible y uno se ve capaz
de afrontar cualquier proyecto, de realizar cualquier esfuer-
2oy de superar cualquier dificultad que se le presente. Noso-
tros no lo sabiamos entonces, pero en ese momento resulta
crucial la figura del Jefe de Servicio.

A veces la desconfianza ante el criterio personal del que
llega de fuera y el temor a los cambios y novedades pro-
vocan que se detengan los primeros pasos, que se cieguen
los caminos y que se ahoguen la pujanza y la ilusion que
suelen acompafiar a los inicios de todos los proyectos. A
veces se deja que unos drboles recién transplantados se
vuelvan mustios y se sequen porque no se permite que les

El buen jardinero

M.T. PALAU, S. LAPENA, .M. MARUGAN*, .M. RODRIGUEZ

Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Universitario de Leén. *Hospital Clinico-
Universitario de Valladolid

llegue el sol 0 no se les ofrece el agua y el abono que nece-
sitan.

Emilio nunca tuvo desconfianza en nuestra formacion,
nuestro criterio siempre fue tenido muy en cuenta y fueron
alentados todos los cambios y novedades que pretendian
mejorar nuestro Servicio. En muchas ocasiones nadie fue
mads entusiasta, nadie mostré mds ilusién, nadie puso mds
esfuerzo que él cuando se trataba de sacar adelante una idea
que considerdbamos buena para nuestro grupo y para los
nifios a los que querfamos atender y cuidar.

Ahora todos somos drboles que ya han crecido. Algunos
de nosotros somos altos y rectos, y hemos dado buenos fru-
tos. Otros, quizds, nos habremos inclinado y retorcido bus-
cando el mejor camino. Es posible que, por desgracia, tam-
bién algunos nos hayamos secado. Sin embargo, todos sabe-
mos en nuestro interior que, si no tuvimos suficiente luz,
suficiente agua o suficiente abono para crecer y no secarnos,
no fue porque nuestro jardinero no se haya esforzado en
buscarnos el sitio mds soleado y por regar y abonar la tie-
rra que nos acogié, incluso durante los tiempos de escasez
y de sequia.

Gracias, Emilio Alvaro. {El buen jardinero!

@ 2010 Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria, Castilla y Leon
Este es un articulo de acceso abierto distribuido bajo los términos de la licencia Reconocimiento-No Comercial de Creative Commons
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc/2.5/es/), la cual permite su uso, distribucién y reproduccién por cualquier medio para fines no comerciales,

siempre que se cite el trabajo original.
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Fe de erratas

BOL PEDIATR 2010; 50: 325-326

En la pasada Reunion de Primavera de la SCCALP celebrada en Gijon el pasado mes de abril fue
incluida en su programa y presentada en formato de pster la comunicacién titulada VESTIBULO
NASAL ACCESORIO. A PROPOSITO DE UN CASO, de la que son autores C. Gonzdlez Gonzd-
lez, M. Fournier Carrera, E. Moreno Gémez, M. Muiioyerro Sesmero, R. Garrote Molpeceres, S. Abad
Arevalillo, |. L Ferndndez Calvo, |.V. Martinez Robles, del Servicio de Pediatria del Hospital Clinico Uni-

versitario de Valladolid.

Por error no se publicé el resumen de esta comunicacion en el niimero 212 del “Boletin de Pedia-
tria” como se hizo con el resto de los restimenes de las comunicaciones presentadas a esa Reunion. Para
corregir dicho error se publica la presente “fe de erratas”.

VESTIBULO NASAL ACCESORIO. A PROPOSITO DE
UN CASO. C. Gonzélez Gonzélez, M. Fournier Carrera,
E. Moreno Gémez, M. Mufioyerro Sesmero, R. Garrote Mol-
peceres, S. Abad Arevalillo, ].L. Fernandez Calvo, J.V. Mar-
tinez Robles. Hospital Clinico Universitario de Valladolid. Ser-
vicio de Pediatria. Valladolid

Antecedentes: El vestibulo nasal accesorio (supernume-
rary nostril) es una entidad conggénita extremadamente infre-
cuente, con menos de 40 casos registrados en la literatura
desde la descripcién del primer caso en 1906. Esta se ha pre-
sentado, tanto como malformacién aislada, como en aso-
ciacién con otras anomalias faciales, cardiovasculares y/o
del tracto digestivo.

Presentamos el caso de una paciente con un vestibulo
nasal accesorio diagnosticado al nacimiento.

Caso clinico: Recién nacida de 31 semanas de gestacion,
hija de madre primigesta de 35 afios. El embarazo cursé bajo
control médico, produciéndose una amenaza de parto pre-
término y amniorrexis a las 23 semanas de gestacion,
momento en el que la madre fue hospitalizada, recibiendo
tratamiento tocolitico y para maduracién pulmonar fetal. A
la 317 semana de gestacion se produce el parto vaginal, pre-

cisando ingreso en el Servicio de Neonatologfa por prema-
turidad.

Somatometria adecuada al nacimiento. Apgar 8/9.A
la exploracién presenta buen estado general, actitud, tono
y reactividad adecuados. Llanto enérgico. Color normal de
piel y mucosas. Craneo: procidencia occipital por compre-
sién intrauterina. Fontanela anterior normotensa 1,5 x 1,5
cm. Ligera redundancia de la piel nucal. No edemas loca-
les. Macizo facial pequefio con pirdmide nasal en la que se
aprecia tercer orificio nasal (2 de ellos situados en el vesti-
bulo nasal izquierdo). Pabellones auriculares de implanta-
cién baja y bien modelados. Cuello y claviculas, normales.
Térax, normal. Alargamiento del primer tono y refuerzo del
segundo tono. Auscultaciéon pulmonar y abdomen normal.
Extremidades normales.

Se realiza una TAC crdneo-facial que describe fosa
nasal supernumeraria en vestibulo nasal izquierdo con
morfologia en fondo de saco ciego, sin otras malforma-
ciones asociadas. Normalidad del resto de exploraciones
complementarias realizadas entre las que destacan: cario-
tipo, ecografia transfontanelar, abdominal, ecocardiogra-
fia. La estancia hospitalaria de la paciente se prolongé
durante 41 dias, necesitando los procedimientos habitua-

© 2010 Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria, Castilla y Leén
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les de un recién nacido pretérmino. En la actualidad, la
paciente estd en seguimiento en el Hospital 12 de Octu-
bre, de Madrid, y se encuentra en espera de ser interve-
nida para correccion quirtrgica de la anomalfa nasal des-
crita.

Comentarios: La fosa nasal supernumeraria es una mal-
formacioén infrecuente que se produce como consecuencia
de una alteracién de la fusién de los procesos faciales duran-
te el desarrollo embrionario. En la mayoria de los casos reco-
gidos en la literatura, esta anomalia se ha presentado aisla-
da; no obstante, estdn descritas otras anomalias asociadas
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inconstantemente como son la atresia esofdgica, la imper-
foracién anal, el ductus arterioso persistente y otras ano-
malias faciales. En nuestro caso se trata de un hallazgo ais-
lado, con afectacién del lado izquierdo de la nariz y pre-
sencia de un orificio nasal supernumerario sobre el orifi-
cio nasal normal (que tenfa un tamafio menor que el con-
tralateral). El diagndstico ecogréfico prenatal de esta ano-
malia no ha sido descrito hasta el momento dadas las esca-
sas repercusiones estructurales que conlleva y los resulta-
dos estéticos y funcionales de los casos intervenidos qui-
rdrgicamente son excelentes.



Noticiario
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CURSO DE FORMACION CONTINUADA
EN PEDIATRIA

09.30

11.30
12.00

14.00

16.00

17.30

18.00

Ledn, 16 y 27 de noviembre de 2010

VIERNES, 26 DE NOVIEMBRE

URGENCIAS

Protocolos de actuacién y derivacion hospitalaria
(I): dificultad respiratoria. Afectacién del estado
general. Intoxicaciones. Dra. M" del Carmen de Fuen-
tes Acebes (Pediatra de Atencion Primaria. Centro de
Salud La Bafieza, Le6n). Dr. Daniel Mata Zubillaga
(Unidad de Cuidados Intensivos Pediétricos. Ser-
vicio de Pediatrfa. Complejo Asistencial Universita-
rio de Ledn).

Descanso-café.

Protocolos de actuacién y derivacion hospitalaria
(IT): convulsiones. Traumatismos. Dra. M* del Car-
men de Fuentes Acebes (Pediatra de Atencion Prima-
ria. Centro de Salud La Bafieza, Ledn). Dr. Daniel Mata
Zubillaga (Unidad de Cuidados Intensivos Pediétri-
cos. Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial Uni-
versitario de Leén).

Comida de trabajo.

NEUROLOGIA

Macrocefalias y microcefalias. Manejo en Atencién
Primaria. Dra. Cristina Rodriguez Ferndndez (Servicio
de Pediatrfa. Complejo Asistencial Universitario de
Ledn).

Descanso-café.

VACUNAS
Actualizacién en vacunas. Presente y futuro. Dr.
Francisco Alvarez Garcia (Pediatra de Atencion Pri-

9.30

11.00
11.30

maria. Centro de Salud de Llaneras, Asturias. Miem-
bro del Comité Asesor de Vacunas de la AEP).

SABADO, 27 DE NOVIEMBRE

NUTRICION

Novedades en la introduccion de la alimentacién
complementaria. Dr. Venancio Martinez Sudrez (Pedia-
tra de Atencién Primaria. Centro de Salud El Llano,
Gijon. Miembro del Comité de Nutricién de la AEP).
Descanso-café.

Recomendaciones para la profilaxis con vitamina D.
Dra. M*" Agustina Alonso Alvarez (Pediatra de Aten-
cién Primaria. Centro de Salud de Villalegre. Avi-
1és).

Organizan: Gerencia de Atencién Primaria de Leén. Socie-
dad de Pediatria de Asturias, Cantabria y Castilla y Ledn.

SEMANA CLINICA PEDIATRICA

“15 ANOS DEL CENTRO DE SALUD EL LLANO

13.00

13.00
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17 al 21 de enero de 2011

LUNES, 17 DE ENERO

Exploracion neurolégica. Trastornos del suefio en
el nifio. Ignacio Mdlaga Diéquez (Pediatria, HUCA).
Borja Bernardo Ferndndez (Pediatria, Hospital Valle
del Nalon).

MARTES, 18 DE ENERO

Urgencias pediatricas: abordaje desde AP. Ramén
Ferndndez Alvarez, Antén Castario Ribero (Urgencias.
Hospital de Cabuefies). Maria Mordn Poladura (Pedia-
tria. Hospital de Cabueties).

327



13.00

13.00

12.00

Noticiario

MIERCOLES, 19 DE ENERO

Recomendaciones sobre cuidados cosméticos de la
piel

Enfermedades dermatoldgicas potencialmente gra-
ves. Eloy Rodriguez Diaz (Dermatologia. Hospital de
Cabueties).

JUEVES, 20 DE ENERO
Casos clinicos pediatricos. Andrés Meana Meana (CS
La Calzada, Gijén).

VIERNES, 21 DE ENERO

Atencion del nifio con sospecha de cardiopatia.
Dolor toracico en pediatria.

Sincope en el nifio: aproximacién diagnéstica.
Antonio Sdnchez Andrés, Barbara Montes Zapico, Alei-
da Ibdiiez Ferndndez (Cardiologia Pedidtrica, HUCA).

Fundacién Ernesto Sanchez Villares

Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria, Castilla y Leén

XIV CURSO DE EXCELENCIA EN PEDIATRIA

“BIOETICA Y PEDIATRIA. ASPECTOS SOCIALES.
PROTECCION DEL NINO Y POTENCIACION DE SU

AUTONOMIA”

18.00 Descanso. Café.
18.30 Continuacion de la mesa redonda
3. La proteccién de menores desde la perspectiva
legal. Irene Arce (Letrado defensor del menor.
Asturias).
4. El maltrato infantil. Aspectos éticos. Carmen Mar-
tinez (Pediatra AP. Madrid. Mdster en Bioética.
Grupo Trabajo Etica de la AEP).
Debate conjunto con andlisis de casos clinicos.
20.30 Vino espariol.

SABADO, 5 DE MARZO

09.30 Talleres de casos practicos (4 grupos simultdneos
con puesta en comuin y anlisis conjunto posterior).
Moderadora: Marta Sinchez Jacob (Pediatra AP. Valla-
dolid. Mdster en Bioética. Coordinadora Grupo de
Trabajo Etica de la AEP).

11.30 Descanso. Café.

12.00 Capacidad del menor para decidir. Instrumentos
para valoracién. Montse Esquerdo (Pediatra. Mdster
en Bioética. Lleida).

13.00 Aspectos legales ante situaciones de disfuncién
familiar. Sergio Gallego Riestra (Experto en Derecho
Sanitario. CEAS Hospital San Agustin. Avilés).

14.00 Clausura.

Organiza: Fundacién Ernesto Sénchez Villares.

REUNION DE PRIMAVERA 2011

16.00
16.15
16.30

328

Avilés, 4y 5 de marzo de 2011

VIERNES, 4 DE MARZO

Entrega de documentacién

Inauguracién del curso

Mesa Redonda: Proteccion del menor en situacion

de riesgo. Manejo practico

Moderadora: M" Agustina Alonso Alvarez (Pediatra.

C.S. Villalegre. Avilés)

1. Criterios de sospecha de riesgo social. Julidn Rodri-
guez (Pediatra. Urgencias Pediatria. AGC Pedia-
tria. HUCA. Oviedo).

2. El proceso de intervencién: instituciones com-
petentes y profesionales responsables (Recursos
y sistema de protecciéon de menores en el Princi-
pado de Asturias). Pilar Beltrand Martinez (Jefa de
Seccién de Familia del Instituto Asturiano de
Atencién Social a la Infancia).

VOL. 50 N° 214, 2010

Zamora, 1y 2 de abril de 2011

Los dfas 1y 2 de abril tendrd lugar, en el Sal6n de Actos
del Campus Universitario Viriato, de Zamora, la Reunién
de Primavera de la Sociedad de Pediatria de Asturias, Can-
tabria y Castilla y Le6n del afio 2011.

Préximamente toda la informacién del congreso.
Organiza: SCCALP.

16 REUNION ANUAL DE LA SOCIEDAD ESPANOLA
DE URGENCIAS DE PEDIATRIA

Gijon, 7,8y 9 de abril de 2011

JUEVES, 7 DE ABRIL
09.30 Pre-congreso. Talleres.
12.30 Reunioén de la Junta Directiva.
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15.00
16.00
18.15

Entrega de documentacion.

Simposios. Interactivo.

Conferencia inaugural. La clave del cambio. Dr.
Javier Gonzdlez del Rey (Cincinnati Children’s Hos-
pital Medical Center).

19.30 Cocktail-espicha de bienvenida.

VIERNES, 8 DE ABRIL

Comunicaciones orales.

Posters simultaneos con presencia de los autores.
Café.

Mesa Redonda. Desarrollando las competencias.
El camino a seguir.

13.30 Almuerzo.

15.00 Comunicaciones orales.

16.30 Posters simultdneos con presencia de los autores.
Café.

Grupos de trabajo. Secciones.

Asamblea general de socios.

09.00
10.30

12.00

17.30
19.00

SABADO, 9 DE ABRIL

Comunicaciones orales.

Mesa MIR-Mesa Enfermeria (desarrollo simultéd-
neo).

11.45 Café.

12.15 Reuniones con el experto.

13.30 Almuerzo.

15.00 Mesa Redonda: Labor de equipo.

16.30 Pésters simultaneos con presencia de los autores.
Café.

Presentacién resultados becas y trabajos SEUP.
Conferencia de clausura: Generacidn Y: jestamos
preparados para el reto? Dr. Javier Gonzdlez del Rey
(Cincinnati Children’s Hospital Medical Center).
Cena de clausura.

09.00
10.30

17.30
18.15

21.00

60° CONGRESO DE LA ASOCIACION ESPANOLA
DE PEDIATRIA

Valladolid, del 16 al 18 de junio de 2011

El Congreso de la Asociacion Espafiola de Pediatria,
principal reunién cientifica espafiola dedicada a la salud del
nifio y del adolescente, serd organizado en 2011 por la Socie-
dad de Pediatria de Asturias, Cantabria y Castilla y Leén,
siendo su sede la ciudad de Valladolid.

El amplio programa formativo del congreso, que se nutre
en buena medida de las propuestas de las Secciones, Gru-

pos de Trabajo y de los miembros de la AEP, incorpora atrac-
tivos formatos de sesiones tales como Casos Clinicos Inte-
ractivos, Controversias, Mesas Redondas, Almuerzos con
el Experto, etc. que se complementan con el programa de
Actualizacién del Congreso: Pediatrfa Préctica que, con cerca
de 40 talleres, cursos y seminarios, obtiene todos los afios
una excelente valoracién en las encuestas y representa la
firme apuesta de la AEP por la formacién practica y parti-
cipativa. Un programa especifico para Enfermerfa en Pedia-
trfa completa esta amplia oferta formativa y de actualiza-
cién que incluye en total de mds de 1.000 presentaciones
cientificas.

Organiza: Asociacién Espafiola de Pediatria.

Web del Congreso: http:/ / www.congresoaep.org/web/

Fundacién Ernesto Sanchez Villares
Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria, Castilla y Ledn

XIV CONVOCATORIA DE AYUDAS A LA
INVESTIGACION CLINICA Y EPIDEMIOLOGICA EN
PEDIATRIA

La Fundacién Ernesto Sanchez Villares tiene entre sus
objetivos subvencionar proyectos de investigacién clinico-
epidemioldgicos sobre promocién de la salud y enferme-
dades prevalentes de la infancia, de acuerdo con las bases
que establezca el patronato y la disponibilidad presupues-
taria de cada ejercicio econémico.

Con el fin de contribuir a la consecucién de estos obje-
tivos, la Fundacion Ernesto Sanchez Villares destina la can-
tidad de 20.000 euros para Ayudas de Investigacién Clini-
ca y Epidemioldgica en el afio 2011.

Destinatarios

El importe de las Ayudas de Investigacion se destina a
los pediatras de la Sociedad de Pediatria de Asturias, Can-
tabria, Castilla y Leén con el fin de fomentar la investiga-
cion clinica y facilitar la realizacién de proyectos de grupo.

Solicitantes
Serdn necesarios los siguientes requisitos:

1. Elinvestigador principal y, al menos, el 50% de los inves-
tigadores colaboradores serdn socios de la Sociedad de
Pediatria de Asturias, Cantabria, Castilla y Le6n.
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Noticiario

Los residentes de Pediatria deberdn aportar una carta
de su Jefe de Servicio justificando la condicién de MIR,
la fecha de terminacién y su autorizacién para la reali-
zacién del proyecto.

Condiciones de las ayudas

1

2

330

La Ayuda se concede por 1 afio a partir de la fecha de
adjudicacién.
La dotacién econdmica guardard relacién con el presu-
puesto que necesariamente acompafard al proyecto y
que no podrd superar los 3.000 euros. No obstante, en
los 2 afios siguientes a la concesion se podra solicitar un
suplemento de hasta 1.000 euros para cubrir gastos jus-
tificados, derivados de la presentacion de los resultados
en reuniones cientificas o de su publicacién, asf como de
la coordinacién en proyectos multicéntricos.
Los proyectos se relacionardn preferentemente con temas
de investigacion clinico-epidemioldgica, promocién de
la salud y enfermedades prevalentes de la infancia.
En igualdad de condiciones, se dard preferencia a pro-
yectos de colaboracion con diferentes equipos de traba-
jo, a proyectos presentados por MIR de Pediatrfa y pedia-
tras con ejercicio profesional inferior a 5 afios, y a pro-
yectos avalados por el Grupo de Investigacién de la
SCCALP.
Las solicitudes de proyectos deberan incluir, necesa-
riamente:
5.1 Solicitud: utilizar el impreso oficial colgado en la
web de la SCCALP.
5.2 Memoria del proyecto:

- Titulo del proyecto, nombre completo del investi-
gador principal y de todos los colaboradores, con
su lugar de trabajo.

- Resumen del proyecto (mdx. 15 lineas).

- Antecedentes y estado actual del tema (mdx. 2
folios).

- Bibliografia més relevante sobre el tema (comen-
tada).

- Hipétesis y objetivos.

- Metodologfa detallada.

- Plan de trabajo y distribucién de tareas entre los
investigadores.

- Experiencia del equipo investigador sobre el tema
(altimos 5 afios).
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5.3 Presupuesto, incluyendo otras fuentes de financia-
cién si las hubiera.

5.4 Curriculum vitae normalizado de todos los investi-
gadores.

5.5 Carta del Coordinador del Grupo Investigador de la
SCCALFP, avalando el proyecto (cuando se disponga
de dicho aval).

Es muy recomendable que, antes de la redaccion de la memo-

ria, se lean las sugerencias que el grupo de Investigacion de la

SCCALP aporta en la pagina web de la SCCALP.

El investigador principal se compromete a enviar una

memoria de los resultados del trabajo en los 6 meses

siguientes a la finalizacion del trabajo.

Presentacion de solicitudes

El plazo de presentacién finalizard el 15 de febrero de 2011.
Las solicitudes podrdn presentarse en las modalidades

siguientes:

a.

Por correo tradicional o mensajerfa: cinco copias en papel
enviadas a Fundacién Ernesto Sanchez Villares. Area
de Pediatria. Facultad de Medicina. C/Ramén y Cajal,
7, 47005-Valladolid.

Por correo electrénico, copia tinica al Presidente de la
FESV, Prof. A. Blanco Quirés, en la direccion electréni-
ca siguiente: ablanco@ped.uva.es

Sien el plazo de 7 dias no se recibiera acuse de la recepcion del

material, éste deberd ser reclamado al Presidente de la Fundacion
Ernesto Sdnchez Villares.

Seleccion

1. La seleccién de los proyectos se efectuard por el Patro-
nato de la Fundacién Sanchez Villares.

2. Las decisiones de cardcter cientifico adoptadas por el
Patronato no podran ser recurridas.

3. Silos proyectos presentados no reunieran las condicio-
nes de calidad exigibles a juicio del Patronato, la dota-
cién econdmica podria acumularse a la del ejercicio eco-
némico siguiente.

4. Laresolucion de las Ayudas se hard ptiblica antes del 30
de mayo de 2011.

5. Larelacion de Proyectos subvencionados se publicard

en el Boletin de Pediatria y en la pdgina web de la Socie-
dad, previa comunicacién personal a los investigadores
principales de cada proyecto.
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- Otras secciones: El Boletin de Pediatria tiene también otras sec-
ciones, como Editoriales, Protocolos Diagndsticos y Terapéuticos,
Informes Técnicos, Formacién Continuada, Conferencias y Arti-
culos Especiales, que son encargados por el Comité de Redaccién
del Boletin. Los autores que deseen colaborar espontdneamente
con estas Secciones deben consultar previamente con la Direccion
del Boletii.

PRESENTACION Y ESTRUCTURA DE LOS TRABAJOS

Los trabajos deben ser inéditos y no estar sometidos simultdnea-
mente a proceso de evaluacién o aceptacion en otras revistas. En el
caso de que se hayan publicado de forma parcial, por ejemplo, como
restimenes, deberd indicarse en el texto. Los autores son los respon-
sables de obtener los permisos para la reproduccién de textos, tablas
o figuras de otras publicaciones, permisos que deben obtenerse de los
autores y de los editores de las mismas.

Los trabajos se presentardn en formato DIN A4, a doble espacio y
con mdrgenes no inferiores a 2,5 cm, ordenados en paginas separadas
del siguiente modo: pdgina titular, resumen y palabras clave, texto,
bibliografia, tablas, figuras, pies de tablas y /o de figuras. Todas las
péginas deberdn numerarse de manera correlativa en las esquinas
superior o inferior derechas, comenzando por la Pdgina titular.

1. Pagina Titular
Debe contener los datos siguientes:

- Titulo del trabajo.

- Lista de autores (nombre y uno o dos apellidos), con el mismo
orden que deben aparecer en la publicacién.

- Departamento/s o Institucién/es en donde se han realizado el tra-
bajo.

- Nombre, direcci6én postal, teléfono y direccién de correo electré-
nico de la persona a la que debe dirigirse la correspondencia.

- Siel trabajo ha sido financiado debe indicarse el origen y nume-
racién de dicha financiacion.

- Fecha de envio.

2. Resumen y palabras clave

El Resumen es uno de los apartados mas importantes del manus-
crito, porque a través de €l se obtiene la informacion bésica del estu-
dio en los indices bibliograficos. Su extension no debe ser superior a
250 ni inferior a 150 palabras, estructurandose un esquema similar al
del manuscrito: los Originales con introduccién y objetivos, material
0 pacientes y métodos, resultados, y conclusiones; las Notas Clinicas
con introduccién, caso/s clinico/s y conclusiones; y las Revisiones con
objetivo, desarrollo, conclusiones.

Al final de la pdgina en que figure el Resumen deben incluirse de
3 a 8 Palabras Clave, ordenadas alfabéticamente y relacionadas con el
contenido del trabajo, siendo aconsejable el empleo de términos que
coincidan con descriptores listados en el Medical Subject Headings de
Index Medicus.

3. Titulo, Resumen y Palabras Clave en inglés

Debe incluirse una correcta traduccién al inglés del titulo, resu-
men y palabras clave. Esta traduccién podrd ser elaborada por la redac-
ci6én del Boletin.

4, Texto
Se recomienda la redaccién del texto en impersonal y con muy

pocas abreviaturas que, en su caso, deben adaptarse a las empleadas

internacionalmente, definiéndolas en el momento en que aparicen por
primera vez en el texto. No deben incluirse abreviaturas en el Titulo
ni en el Resumen. Cuando se empleen més de 3 abreviaturas, deberan
describirse conjunta y especificamente en una Tabla.

Las recomendaciones para los distintos apartados del texto son
las siguientes:

- Introduccién: debe ser breve, con la informacién imprescindible
para que el lector comprenda el texto posterior, sin pretender la
revision exhaustiva del problema y sin contener tablas ni figuras.
En el dltimo pdrrafo se deben indicar de manera clara el o los obje-
tivos del trabajo.

- Material o pacientes y métodos: debe describir claramente los cri-
terios de seleccién del material o de los pacientes del estudio, el
disefio del mismo y las técnicas utilizadas, con detalles suficientes
para que puedan reproducirse estudios similares, refiriendo con
detalle los métodos estadisticos y el poder de significacién. Cuan-
do proceda, se mencionard la obtencién de consentimiento infor-
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Normas de publicacién

mado y la aprobacién del estudio por el “Comité Etico de Inves-
tigacién Clinica” de las instituciones donde se han realizado.

Las referencias a farmacos deben hacerse mediante sus nombres
genéricos. Las unidades de pardmetros paraclinicos y de labora-
torio deben ajustarse a las normas internacionales.

- Resultados: deben describirse tinicamente los datos mas rele-
vantes, sin interpretarlos y sin repetirlos en el texto cuando ya se
han referido en las tablas o en las figuras.

- Discusion: se deben exponer las opiniones personales de los auto-
res sobre el tema, destacando: 1) el significado y la aplicacién prac-
tica de los resultados obtenidos; 2) las consideraciones sobre una
posible inconsistencia de la metodologfa y las razones por las que
pueden ser vélidos los resultados; 3) la relacién con publicaciones
similares y su comparacion con aspectos concordantes y discor-
dantes; y 4) las indicaciones y directrices para futuras investiga-
ciones. Debe evitarse que la discusién se convierta en una revision
del tema, asi como reiterar conceptos que hayan sido expuestos
en la introduccién. Tampoco deben repetirse los resultados del tra-
bajo ni se deben extraer conclusiones que no estén basadas en los
resultados obtenidos.

5. Bibliografia

Las citas bibliograficas deben ser numeradas por el orden de apa-
ricién en el texto, en donde se referiran entre paréntesis. La referencia de
articulos de revista se hard ast: autores (empleando el o los apellidos
seguidos de la inicial del nombre, sin puntuacién, y separando cada autor
por una coma), el titulo completo del articulo en el idioma original, el
nombre abreviado de la revista (las indicadas en List of Journals Indexed
del Index Medicus, afio de aparicién, volumen, primera pagina y tltima
pégina. Deben mencionarse todos los autores cuando sean 6 0 menos;
cuando sean 7 0 mds se citardn los 6 primeros afiadiendo después “et al”.
Un estilo similar se empleard para las citas de libros. Ejemplos:

- Articulos en revistas: Ruiz M, Coll MJ, Pampols T, Giros M. X-lin-
ked adrenoleukodystrophy: Phenotype distribution and expression in
spanish kindreds. Am ] Med Genet 1998; 76: 424-426.

- Autor corporativo: Headache Classification Comittee of the Inter-
national Headache Society. Classification and diagnostic criteria for
headache disorders, cranial neuralgias and facial pain. Cephalalgia
1988; 8 (Suppl. 7): 8-96.

- Libro completo: Fejerman N, Fernandez-Alvarez E. Neurologfa
pedidtrica. Segunda edicién. Buenos Aires: Panamericana; 1997.

- Capitulo de libro: Casado Flores J, Serrano A. Coma por trauma-
tismo craneoencefalico en la infancia. En: Casado Flores J, Serrano A
(eds). Coma en pediatria. Madrid: Diaz de Santos; 1997. p. 129-136.

La bibliograffa debe estar actualizada, siendo recomendable la
citacién de trabajos publicados en castellano que sean considerados
relevantes para los autores. No deben incluirse en la bibliograffa cita-
ciones del estilo de “comunicacién personal”, “en preparacién”, o “en
prensa”.

6. Tablas

Deben ser numeradas en caracteres romanos por orden de aparicién
en el texto. No sobrepasardn el tamafio de un folio y se remitirdn en
hojas separadas. Si se utilizan abreviaturas, deberdn explicarse en la
leyenda correspondiente. Cuando se haya efectuado un estudio esta-
distico se indicard la técnica empleada y el nivel de significacién. Debe
evitarse la presentacion de los mismos datos en texto, tablas y figuras.

7. Figuras

Tanto se trate de graficos, dibujos o fotograffas, se numeraran en
caracteres drabes por orden de aparicién en el texto. Deben entregarse
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en papel o en copia de fotograffa nitida en blanco y negro (no diapo-
sitiva) de un tamafio méximo de 20,3 por 25,4 cm. Las letras, nimeros
y simbolos que aparezcan en las figuras deben ser claros y uniformes,
y de tamafio suficiente para que la reduccién de la figura no conlleve
a que sean ilegibles. En el dorso de la figura debe adherirse una eti-
queta en la que figuren: ndmero de la figura, nombre del primer autor
y orientacién de la misma, por ejemplo, con una flecha. Las figuras se
entregardn en un sobre, sin montar. Las microfotograffas deben incluir
escala e indicacién de los aumentos.

Eventualmente es posible la reproduccién de fotograffas o de dibu-
jos en color, siempre que sea aceptado por el Comité de Redaccién y
exista un acuerdo econémico previo de los autores con la editorial.
Si se reproducen fotografias con rostros de pacientes, éstos no deben
resultar identificables y, si lo son, deben acompafiarse de un permiso
escrito de los padres en los que autoricen su reproduccién. Los pies de
figuras aparecerdn en una hoja conjunta, indicando en ellos el titulo
dela figura, breves observaciones y abreviaturas de la misma, de modo
que se comprenda cada figura sin necesidad de leer el articulo.

ENVIO DE LOS TRABAJOS ORIGINALES
Debe enviarse cada trabajo original con un juego de tablas y de
figuras por correo electrénico a:

Luis Miguel Rodriguez Ferndndez
Director del Boletin de Pediatria
Direccién: boletin@sccalp.org

El trabajo debe acompafiarse de una carta de presentacion digi-
talizada y firmada por todos los autores, en la que deben expresar la
originalidad del estudio y la cesion de los derechos de propiedad en
caso de publicacién del trabajo.

Antes de enviar el trabajo se recomienda releer el texto, corregir
los errores del mismo, revisar la numeracién de la bibliograffa, tablas
y figuras y, finalmente, comprobar el contenido del envio:

- Carta con firma de todos los autores.
- Pégina titular con titulo, lista de autores, nombre y direccién del

Centro, financiacién, teléfono, correo electrénico, y fecha de envio.
- Resumen y palabras clave en castellano y, si es posible, en inglés.
- Texto.

- Bibliografia (en hojas aparte).

- Tablas (en hojas aparte).

- Leyendas de las tablas (en hoja aparte).
- Leyendas de las figuras (en hoja aparte).
- Figuras identificadas.

No es necesaria la remisién de material por correo postal, salvo
cuando no sea posible el envio electrénico de la carta de presentaciéon
de los autores y en los casos en que sea obligatoria la inclusién de una
carta de permiso, si se reproduce material, y/o el consentimiento fir-
mado por los padres. El envio de esos documentos debera hacerse por
correo postal a la direccion:

Luis Miguel Rodriguez Ferndndez
Director del Boletin de Pediatria
Servicio de Pediatrfa. Hospital de Ledn.
Altos de Nava s/n. 24071 Leon.

Para una informacion mas amplia se recomienda consultar:

1. Manual de Estilo. Medicina Clinica. Barcelona: Doyma; 1993.

2. Uniform Requeriments for manuscripts submitted to biomedical
journals. N Engl ] Med 1997; 336: 309-316.



