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Las enfermedades raras y el nuevo Centro de Referencia Estatal

(CREER) de Burgos

G. DE LA MATA FRANCO

Jefe del Servicio de Pediatria. Complejo Asistencial de Burgos.

Para la Union Europea tienen la consideracién de enfer-
medades raras aquellas que asocian peligro de muerte o
invalidez permanente y que se presentan con una frecuen-
cia inferior a 5 casos por cada 10.000 habitantes. No es una
definicién compartida en todos los paises; por ejemplo, en
Estados Unidos cumplen esa condicién cuando afecta a
menos de 200.000 personas (es decir, una prevalencia infe-
rior a 1 caso por cada 1.500 personas), y en Japén cuando
hay menos de un caso por cada 2.500 personas.

Aun cuando se trata de enfermedades poco frecuentes
consideradas de forma individual, se calcula que existen
entre 5.000 y 8.000 procesos que responden a las caracteris-
ticas de la definicién, por lo que en conjunto afectan a un
ndmero considerable de pacientes (25 millones en Estados
Unidos®™, unos 30 millones en la Unién Europea®, y unos 3
millones en Espafia). Ademas, muchas de ellas constituyen
una amenaza para la vida o conllevan importantes limita-
ciones de la salud, bien sea en el momento del diagnéstico
o en el futuro, por lo que, en suma, representan un proble-
ma de salud puiblica que ha llevado a los paises a adoptar
politicas tendentes a abordarlas en conjunto.

No es facil conocer la incidencia exacta: primero porque
el diagndstico se retrasa ante lo insidioso de los sintomas o
la falta de correlacién de manifestaciones clinicas, constitu-
yendo un verdadero desafio para el médico, que en gene-
ral tiene poca experiencia en estas enfermedades. En no pocas
ocasiones el retraso diagnostico ha conllevado una falta de
consejo genético, con lo que se ha producido mas de un caso
en una misma familia. A falta de tratamientos especificos se
han aplicado tratamientos inadecuados o incluso nocivos,

que hacen perder la confianza en el profesional y en el pro-
pio sistema sanitario®. Ademas, los sistemas de clasificacion
de enfermedades no las recogen como tal, por lo que los diag-
nésticos no quedan adecuadamente registrados en las bases
de datos de los centros sanitarios. La actual version de la Cla-
sificacién Internacional de Enfermedades de la OMS (CIE-
10%) apenas recoge unos 300 codigos tnicos (un solo c6di-
go para una sola enfermedad), correspondientes a enferme-
dades raras; la novena version, menos de 100. En muchas
ocasiones son las asociaciones de los pacientes afectados las
que proporcionan las cifras de la prevalencia de las enfer-
medades. Por todo ello, cabe suponer que se trata de pro-
cesos claramente infradiagnosticados.

Ademas, las enfermedades raras suelen ser cronicas; afec-
tan a mas de un 6rgano vital; muchas son progresivamente
discapacitantes, y precisan una atencion que va mas alla de
la asistencia clinica especifica que se le ofrece desde un servi-
cio especializado. Esta atencién debe plantearse en un contexto
en el que participan el pediatra 0 el médico de familia en aten-
cién primaria, la especialidad o especialidades médicas que se
ocupan de los problemas clinicos especificos, pero ademas, en
muchas ocasiones, requieren fisioterapia y la participacion de
los servicios sociales y apoyo psicoldgico. Ni que decir tiene
que es imprescindible una adecuada coordinacién que integre
los diferentes aspectos asistenciales.

Otra caracteristica de las enfermedades raras es que apro-
ximadamente un 80% tienen un origen genético, mayori-
tariamente monogénicas y siguen un patrén de herencia
mendeliano. El riesgo de recurrencias en la descendencia
justifica que pacientes y familias tengan acceso a servicios

Correspondencia: Dr. Gregorio de la Mata Franco. Serv. de Pediatria. Complejo Asistencial de Burgos. Avda. del Cid, 96. 09005 Burgos
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de diagnoéstico y consejo genéticos. Con frecuencia se pre-
sentan en las primeras edades de la vida, por lo que sus
caracteristicas son abordadas en los tratados de pediatria.
Las opciones terapéuticas son, en general, escasas y poco
eficaces. El desarrollo de productos farmacéuticos aplica-
bles a estos procesos se ve limitado por la escasa pobla-
cién afectada, que dificulta la realizacién de ensayos clini-
cos que aporten evidencia cientifica sobre la efectividad y
la seguridad de los medicamentos. Indudablemente, el
ndmero reducido de pacientes tampoco conlleva un eleva-
do interés comercial para las empresas farmacéuticas. Por
ello, se han desarrollado politicas sobre los llamados medi-
camentos huérfanos, esto es, medicamentos de cualquier
indole como farmacos, terapia génica, terapia celular, etc.,
orientados expresamente a tratar las enfermedades raras.
Todas estas caracteristicas han motivado que el “Plan de
Salud Publica de la Unién Europea” haya contemplado la
inclusién de las Enfermedades Raras como objetivo priori-
tario de sus acciones®. En un primer esfuerzo de la Unién
Europea en este &mbito se prestd atencion especifica a mejo-
rar el conocimiento y facilitar el acceso a la informacién sobre
estas enfermedades. Posteriormente ha desarrollado una
estrategia comunitaria global destinada a ayudar a los Esta-
dos Miembros en materia de diagnéstico, de tratamiento y
de atencién para los més de 30 millones de ciudadanos que
sufren este tipo de enfermedades, y que se articula en torno
a tres grandes ejes de accion: en primer lugar, mejorar el
reconocimiento y la visibilidad de las enfermedades raras;
en segundo lugar, apoyar planes nacionales destinados a
enfermedades raras en los Estados Miembros y por tltimo,
reforzar la cooperacién y la coordinacion relativa a las enfer-
medades raras en la Unién Europea®. Esto facilitara los con-
tactos entre pacientes y profesionales de los diferentes Esta-
dos Miembros, asi como el intercambio de conocimientos e
informaciones y la coordinacién en dicho ambito. Este obje-
tivo se lograra, por ejemplo, mediante la puesta en red de
centros especializados de diferentes paises y su intercone-
xién y puesta en comtin de conocimientos y experiencias.
En Espaia, la primera iniciativa nacional en relacién con
las enfermedades raras tuvo lugar con la creacion del Cen-
tro de Investigacion sobre el Sindrome del Aceite Toxico
(CISAT) del Instituto de Salud Carlos III en 1996. Poste-
riormente, a partir del afio 2001 pas6 a ser el Centro de Inves-
tigacién del Sindrome del Aceite T6xico y Enfermedades
Raras (CISATER), que dio lugar al primer Sistema de Infor-
macion en Enfermedades Raras en espafiol (SIERE). En 2003,
el CISATER paso a ser el Instituto de Investigacion de Enfer-
medades Raras (IIER) y en el 2006 se constituyo el Centro
de Investigacién Biomédica en Red de Enfermedades Raras
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(CIBERER), dependiente del Instituto de Salud Carlos III
y cuyo fin es coordinar y potenciar la investigacion biomé-
dica sobre las enfermedades raras en Espafia.

A finales de septiembre de 2009 se ha inaugurado en
Burgos el Centro de Referencia Estatal de atencion a perso-
nas con enfermedades raras y sus familias (CREER), crea-
do por la Administracién General del Estado, Instituto de
Mayores y Servicios Sociales (IMSERSO), adscrito al Minis-
terio de Sanidad y Politica Social y configurado como un
centro dedicado a la promocion, desarrollo y difusion de
conocimientos, experiencias innovadoras y métodos de aten-
cién a personas con enfermedades raras, y también como
centro de alta especializacion en servicios de atencién y
apoyo a familias y cuidadores y de promocién de la auto-
nomia personal y la participacion social de las personas con
dichas enfermedades. Los fines del CREER son®:

1. Promover en el dmbito estatal y en conexién con otros
centros a escala internacional, el desarrollo, la innova-
cién y optimizacién de recursos para las personas con
enfermedades raras y la cualificacion de los profesio-
nales que trabajan con estos colectivos.

2. Prestar apoyos y servicios de alta especializacion que sir-
van de referencia a los demas recursos del sector, y faci-
litar informacion y asistencia técnica a las administra-
ciones publicas, instituciones, entidades publicas y pri-
vadas, profesionales y otras personas interesadas en la
atencién sociosanitaria y en la participacién social de las
personas con enfermedades raras y de sus familias.

3. Poner a disposicion de las familias y cuidadores y de las
personas con enfermedades raras servicios de orienta-
cién y apoyo, servicios de formacion y entrenamiento en
cuidados, servicios intensivos de rehabilitacion, asi como
servicios de residencia para periodos de descanso.

Los pediatras, a lo largo de la actividad asistencial, nos
vamos a encontrar con frecuencia con algtin paciente afec-
to de una enfermedad rara, en cuyo manejo hemos de repa-
sar los abordajes mas actuales en lo que se refiere al diag-
nostico, a los diversos tratamientos y al enfoque multidis-
ciplinar. Tanto por parte de la Unién Europea como el pro-
pio Ministerio de Sanidad de Sanidad y Politica Social se
han puesto las bases para desarrollar actividades de inves-
tigacién, formacion de profesionales y asistencia global de
los pacientes afectados. Con la puesta en marcha del CREER
de Burgos se nos pone al alcance de los profesionales sani-
tarios y especialmente de los pediatras un lugar de referencia
para procurar una mejor atencién de los pacientes y las fami-
lias afectados por enfermedades raras.

Aunque la lista puede ser interminable, se adjunta una
serie de Enlaces de interés en relacion con las Enfermedades Raras:



Instituto de Investigacion de Enfermedades Raras (IIER),
con informacién, documentacién y noticias sobre enfer-
medades raras. Sistema de Informacién sobre Enferme-
dades Raras en Espafiol (SIERE). http:/ /iier.isciii.es/er
Orphanet. Base de datos europea con informacién actua-
lizada sobre enfermedades raras, medicamentos huér-
fanos y asociaciones de afectados. http:/ /www.orpha.
net/consor/cgi-bin/index.php?Ing=ES

Red Epidemiolégica de Investigacién en Enfermedades
Raras. Es una red tematica de investigacién cooperati-
va. http:/ /repier.retics.net/repier /home.aspx
Federacién Espafiola de Asociaciones de Enfermedades
Raras (FEDER). http:/ /www.enfermedades-raras.org/
es/default.htm

European Organization for Rare Diseases (EURORDIS).
http:/ /www.eurordis.org

CIBER de Enfermedades Raras (CIBERER), Instituto de
Salud Carlos I1I. http:/ /www.ciberer.es

Listado de Enfermedades Raras, con vinculos a Orp-
hanet y a OMIN, en donde se puede encontrar mas infor-
macién sobre cada enfermedad rara. http:/ /www.cibe-
rer.es/index.php?option=com contenté&task=view&id=25
6&ltemid=193

Centro de Referencia Estatal de Atencién a Personas con
Enfermedades Raras y sus Familias (CREER), de Bur-
gos. http:/ /www.imserso.es/creer 01

G. DE LA MATA FRANCO
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Enfermedad de Kawasaki. Experiencia en nuestro hospital

D. GONZALEZ JIMENEZ, L. ALCANTARA CANABAL, S. IMENEZ TREVINO, E. RAMOS POLO, C. BOUSONO GARCIA

Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Central de Asturias

RESUMEN

Objetivo: Conocer la situacion de la enfermedad de
Kawasaki en nuestro medio.

Pacientes y métodos: Se revisaron de forma retrospec-
tiva, entre 1995 y 2007, a los nifios que cumplian los crite-
rios diagndsticos de la enfermedad de Kawasaki en su forma
completa o incompleta, en el Hospital Universitario Central
de Asturias. Se realizé un anélisis descriptivo de los datos.

Resultados: Revisamos un total de 19 pacientes. El 84%
fueron menores de 3 afos y el 57% varones. La incidencia
anual fue de 8,4 casos/100.000 niflos menores de 5 afios.
El131% (todos varones) presentaron alteraciones en la eco-
cardiografia inicial; sin embargo, todos se normalizaron
en controles posteriores. No se registraron aneurismas. El
75% presentaron una PCR >5 mg/dl y hasta el 77% una VSG
>50 mm/h. Solo 2 nifios no respondieron a gammaglobuli-
na i.v,, requiriendo una segunda dosis.

Conclusiones: La enfermedad de Kawasaki presenta en
nuestro medio una incidencia semejante a la comunicada
en Europa y Estados Unidos. Las complicaciones corona-
rias son més frecuentes en varones y en pacientes con fie-
bre prolongada.

Palabras clave: Aneurismas coronarios; Kawasaki; Vas-
culitis.

ABSTRACT

Objective: The aim of this study was to analyze the inci-
dence and clinical spectrum of Kawasaki's disease in chil-
dren attended in our hospital.

Patients and methods: Retrospective review of all chil-
dren with Kawasaki’s disease evaluated in the department
of Pediatric of Hospital Central (Asturias), between 1995
and 2007.

Results: Nineteen patients with Kawasaki’s disease were
analyzed. 84% were younger than 3 years and 57% men. The
annual incidence rate in our health area was estimated at
8.4 cases per 100,000 children < 5 years. 31 % (all male)
showed abnormalities in the initial echocardiography, none
that included coronary aneurysms, all them were normal-
ized in later controls. Blood analysis showed alterations of
high ESR (77% of cases) and C-reactive protein (75%). Only
2 children did not respond to IV gammaglobulin requir-
ing a second dose.

Conclusions: The annual incidence rate for Kawasaki’s
disease in our area was similar to that in Europe and the
United States. Coronary aneurysms were more common in
men and in patients with prolonged fever.

Key words: Coronary Aneurysm; Kawasaki disease; Vas-
culitis.

INTRODUCCION

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis de
etiologia desconocida que afecta principalmente a pacien-
tes en edad pediatrica. Fue descrita por primera vez en 1967
por el japonés Tomisaku Kawasaki, que da nombre al sin-
drome®.

Es especialmente frecuente en los paises asiaticos y en
Jap6n, con una incidencia de hasta 137 casos por 100.000
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1. Fiebre persistente al menos 5 dias.

2. Cuatro de los siguientes signos:
e Cambios en las extremidades:
- Agudos: Eritema de de palmas y plantas.
Edema de manos y pies.
- Subagudos: Descamacién periungueal.
* Exantema polimorfo maculopapular no especifico.
e Hiperemia conjuntival bilateral sin exudados.
e Cambios cavidad oral:
- Eritema de boca y faringe.
- Lengua aframbuesada.
- Labios fisurados, secos.
* Adenopatia cervical >1,5 cm unilateral

3. No evidencia de otra enfermedad que explique las
manifestaciones clinicas.

Figura 1. Criterios diagndsticos de la enfermedad de Kawasaki.

niflos menores de 5 afios?. En otros paises como Estados
Unidos, su incidencia varia segtin la raza; desde 32 casos en
los orientales, hasta 6 casos por 100.000 nifios menores de 5
afos en los de raza blanca®.

Se caracteriza por presentar fiebre alta, conjuntivitis bila-
teral no exudativa, eritema en los labios y mucosa oral, exan-
tema polimorfo, edema o descamacion en las extremidades
y adenopatia cervical. El diagndstico es clinico y se basa
en los criterios establecidos por el Ministerio de Salud Japo-
nés y adaptado por la Sociedad Americana de Pediatria®.

Suele cursar de forma benigna y autolimitada. Sin embar-
go, puede dar lugar a complicaciones principalmente car-
diovasculares en forma de aneurismas coronarios y otras,
como depresion de la contractilidad miocardica, fallo car-
diaco, infarto de miocardio o arritmias.

MATERIAL Y METODOS

Se realiza un estudio retrospectivo, observacional, revi-
sando historias clinicas de nifios menores de 14 afios ingre-
sados en el Hospital Universitario Central de Asturias, cuyos
diagnoésticos al alta inclufan enfermedad de Kawasaki y que
cumplian los criterios diagndsticos de la enfermedad (Fig.
1) en su forma completa: fiebre de mas de 5 dias y al menos
4 delos 5 criterios clinicos clasicos o en su forma incompleta:
fiebre de mas de 5 dias, menos de 4 criterios clinicos clasi-
cos y afectacion de las arterias coronarias en la ecocardio-
grafia, entre los afios 1995 y 2007.

N¢ casos
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Figura 2. Distribucién de los casos de Kawasaki diagnosticados
por afio.

Para cada paciente se recogieron las siguientes variables:
epidemiolégicas: edad, sexo, mes y afio del diagndstico;
manifestaciones clinicas: fiebre, exantema, adenopatias, con-
juntivitis, alteraciones en las extremidades y en la cavidad
oral, asi como otras manifestaciones; pruebas complemen-
tarias: leucocitos, velocidad de sedimentacion globular
(VSG), proteina reactiva (PCR), procalcitonina (PCT), hemo-
globina (Hb), hematocrito (hto), anemia (definida como
hb y hto menores de 2 desviaciones estandar para su edad
y sexo), plaquetas, iones, proteinas, transaminasas (AST,
ALT), ecocardiografia y LCR si procede, y finalmente el tra-
tamiento recibido: gammaglobulina, salicilatos y otros.

Los datos de poblacién infantil de nuestra drea de salud
(Area sanitaria IV del Principado de Asturias) se obtuvie-
ron a través del Instituto Nacional de Estadistica (INE) y de
la Sociedad Asturiana de Estudios Econdmicos e Industria-
les (SADEI). La poblacion pediatrica para el afio 2006 fue de
34.960 nifios menores de 14 afios y de 13.764 nifios menores
de 5 afios.

La estadistica descriptiva de las variables analizadas
se ha realizado mediante el programa SPSS 15.0 para Win-
dows®.

RESULTADOS

Durante los 12 afios estudiados, cumplieron criterios de
EK 19 pacientes, que representan aproximadamente 1,5 casos
al aflo; sin embargo, su distribucion no fue constante a lo
largo de los afios, presentdndose de forma ciclica (Fig. 2).

Del total de los 19 enfermos, 15 pertenecian a nuestra
area sanitaria (area IV principado Asturias). Esto supone
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TABLA L. CARACTERISTICAS CLINICAS Y CRONOLOGIA DE SU
APARICION EN RELACION CON LA FIEBRE
Caracteristicas N¢de Frecuencia
clinicas casos % Aparicion*
Conjuntivitis 17 89,5 4,8 (1-19)
Exantema 14 73,7 5,5 (1-15)
- Maculoso 10 52,6
- Urticariforme 2 10,5
- Polimorfo 2 10,5
Cavidad oral 12 63,2 5,75 (1-15)
- Labios fisurados 8 42,1
- Lengua aframbuesada 4 21,05
Extremidades 10 52,6
-Edema 8 421 51 (2-14)
- Descamacion 4 21,05 7,5 (3-12)
Adenopatias 13 68,3 4,3 (1-10)
- Unilaterales 9 47,38
- Laterocervicales 11 57,89
Otros sintomas
- Articular 5 26 8,6 (4-12)
- Gastrointestinal 8 421 6,1 (3-13)
- Irritabilidad 11 57,9 6,1(1-19)

*Aparicion de las manifestaciones clinicas en dias, a partir del inicio de la
fiebre. Los resultados se expresan como media y el rango entre paréntesis.

una incidencia anual de 3,5 casos/100.000 nifios menores
de 14 afios y de 8,4 casos/100.000 nifios menores de 5 afios.

Respecto a la distribucién por sexos, 11 fueron varones
(57%) y 8 mujeres (43%). Las edades estaban comprendidas
entre 2 meses y 10,2 afios, con una media de 2,76 afos. Un
26,3% eran menores de 12 meses y hasta el 84% menores de
3 afios. La poblacién estudiada procedia en el 84% del medio
urbano.

De los 19 nifios diagnosticados de enfermedad de Kawa-
saki, 4 correspondieron a la forma incompleta y 15 a la forma
completa.

Desde el punto de vista clinico, todos los pacientes pre-
sentaron fiebre entre 5 y 22 dias de evolucion, con una media
de 10,9 dias. La temperatura méaxima oscil6 entre 38,5 y 40°C,
con una media de 39,3°C.

Del resto de los criterios diagnosticos (Tabla I), el mas
frecuente fue la conjuntivitis (89,5%) seguido del exantema
(73%), 1as adenopatias (68%), la afectacion de la cavidad oral
(63%) y de las extremidades (52%). La mayoria de ellos se
presenté durante la primera semana de enfermedad, salvo
la descamacién ungueal, que aparecio de media entre el sép-
timo y el octavo dia.

Otras manifestaciones clinicas que también presentaron
tueron: irritabilidad (58%), manifestaciones gastrointesti-
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TABLA II.  PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

N* casos Valores*
Leucocitos 19 17680 (8100-36170)
Neutroéfilos (%) 19 67,9 (42-87)
HB (g/dl) 19 11,9 (7,6-13,9)
HTO (%) 19 32,6 (24-41)
AST (u/L) 15 49,6 (12-260)
ALT (u/L) 15 32,6 (8-237)
PCR (mg/dl) 16 11,68 (0,04-17,38)
VSG 13 69,8 (13-119)
Plaquetas 1* semana 18 435.388 (186.000-883.000)
Plaquetas 2* semana 16 708.125 (240.000-1.510.000)

*Los resultados se expresan como media y rango entre paréntesis.

nales (42%) y articulares (26%). Finalmente, sefialar que en
nuestra serie se recogieron 2 casos de hidrocele.

Respecto a las pruebas complementarias (Tabla II), la
mayoria de los pacientes (84%) presentaron leucocitosis. La
trombocitosis fue muy frecuente, principalmente a partir de
la segunda semana de enfermedad (hasta el 94%). E1 47%
presentaron anemia. Los iones (sodio y potasio) se encon-
traron dentro de los limites normales en todos los casos.
Solamente 2 nifios (12%) presentaron hipoproteinemia. Un
33% presentaron elevacion de las transaminasas. Respecto
a los reactantes de fase aguda, el 75% presentaron una PCR
>5mg/dly hasta el 77% una VSG >50 mm/h.

En 4 casos se realizé puncién lumbar y 3 de ellos pre-
sentaban un liquido cefalorraquideo con caracteristicas de
meningitis aséptica (leucocitosis y linfocitosis con proteinas
y glucosa normales).

Respecto al tratamiento, todos los nifios recibieron sali-
cilatos y 18 gammaglobulina. La dosis de gammaglobulina
administrada fue de 2 g/kg en dosis tinica en el 89% de
los casos. Hubo 2 casos que no respondieron a la primera
dosis de gammaglobulina, administrandose en ambos casos
una segunda tanda con buena respuesta. Sus caracteristicas
se resumen en la tabla III. El tratamiento con gammaglo-
bulina se inici6 entre el dia 5 y el dia 22 de fiebre, con una
media de 10 dias. En nuestra serie no se usaron otros tra-
tamientos.

A todos los pacientes se les realizaron ecocardiografia
en la fase aguda de la enfermedad y controles peridédicos
cada 6 meses hasta la resolucién de las lesiones. E1 31%
(6 pacientes) presentaron alteraciones en dicha prueba: 5
nifnos dilataciones de las arterias coronarias (Fig. 3) y 2
nifios pericarditis. No se apreciaron aneurismas, valvulo-
patias ni otras alteraciones. Todos ellos evolucionaron favo-
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TABLA III. CARACTERISTICAS DE LOS 2 PACIENTES RESISTENTES A LA PRIMERA DOSIS DE GAMMAGLOBULINA

Edad PCR ALT AST Eco Dias inicio
Afios Sexo Leucocitos  Plaquetas  VSG mg/dl U/L U/L alterada gamma
2,82 Varéon  12.380 390.000 77 129 22 47 Si 12

1,35 Mujer  21.000 772.000 86 15,5 8 30 No 14

C.UNIVERSITRARIO DE ASTURIAS

CARDIO INFANTIL

Figura 3. Ecocardiografias que muestran dilataciones coronarias.

CARDIO INFANTIL

TaBLA IV. COMPARACION DE LOS PACIENTES CON Y SIN ALTERACIONES ECOCARDIOGRAFICAS

Dias  Leucos PCR VSG Plaquetas  Hb. Hto. AST. ALT. Edad Dias inicio
fiebre mg/dl g/dl % U/L U/L afios  gamma

Eco normal 9 17604 9,2 65 459.307 114 33,6 35 19 2,9 9,2

Eco patolégica 15 17845 15,6 80 373.200 10,1 30,7 78 59 23 13,2

P 0,041 0,48 0,159 0,35 0,21 0,23 0,29 0,66 0,75 0,18 0,14
Varon  Mujer Totales

Alteracioneco 6 0 6

Eco normal 5 8 13

Totales 11 8 19

rablemente, normalizdndose estas alteraciones en contro- ~ DISCUSION

les posteriores.

Se compararon las caracteristicas de los nifios con alte-
raciones en la ecocardiografia con los que no tenfan altera-
ciones, mediante un analisis univariante (Tabla IV). Todos
los pacientes con alteraciones en la ecocardiografia fueron
varones. Del resto de caracteristicas (edad, duracion de la
fiebre, dias hasta inicio del tratamiento, leucocitos, VSG,
PCR, plaquetas, iones, transaminasas, hto, albtimina...) salvo
los dias de fiebre (p<0,05), no se encontraron diferencias sig-
nificativas entre ambos grupos.

La EK es una vasculitis que afecta principalmente a nifios
en edad lactante y preescolar. En nuestra serie, una cuarta
parte de los pacientes no llega al afio de vida y la mayoria
(84%) son menores de 3 afios. Sin embargo, no es exclusi-
vo de dicho grupo etario (nuestro rango de edad abarca
hasta los 10 afios), por lo que hay que tener en cuenta su
diagnéstico en edad escolar. Es mas frecuente en varones
que en mujeres, como ocurre en nuestra serie (57% de los
varones).
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La etiologia de esta enfermedad es incierta. Una de las
hipétesis més aceptadas es la presencia de un agente infec-
cioso desconocido que acttia en pacientes genéticamente
predispuestos®. Desde el punto de vista genético, multiples
polimorfismos del HLA como el HLA-B35, HLA-B75, HLA-
Cw(09 han sido implicados en la etiopatogenia de la misma,
y otros, como el HLA-DRB1*11, HLA-DRB1*09 o los poli-
morfismos en la matriz de la metaloproteinasa 3 (MMP-13)
se han relacionado con mayor susceptibilidad para lesiones
coronarias en pacientes con EK®®).

Las teorias que explican la existencia de un agente infec-
cioso como causante de esta enfermedad tienen varios fun-
damentos que se basan en aspectos clinicos: similitud con
ciertos exantemas infecciosos, epidemioldgicos (predomi-
nio en las estaciones de invierno y primavera o su distri-
bucién de casos en forma ciclica o en brotes, como ocurre
en nuestra serie), e inmunoldgicos (la baja incidencia en los
primeros meses de vida sugiere la proteccién por anticuer-
pos maternos)®'%. Estudios experimentales han demostra-
do la presencia de cuerpos de inclusion intracitoplasmaés-
ticos en las células de pacientes con EK, circunstancia que
también sugiere una etiologia viral™. Sin embargo, aunque
se ha intentando con multiples patégenos (Coronavirus
NL631, bocavirus™, micoplasma pneumonie™ human herpes-
viruses 6 y 7, parvovirus, yersinia...), hasta ahora no se ha podi-
do relacionar causalmente a ninguno.

Las hipétesis que asocian la enfermedad con toxinas bac-
terianas plantean que estas actiian como superantigenos,
estimulando intensamente la cadena lateral V de los recep-
tores de grandes colonias de linfocitos T, lo que provoca-
rfa la expresién de segmentos génicos variables de recepto-
res de células T. Como consecuencia se produciria una pro-
liferacion y expansién masiva de Linfocitos T que da pasé
a la produccién de citoquinas proinflamatorias®>19.

La incidencia de esta enfermedad estd estudiada prin-
cipalmente en paises como EE.UU. y Japén. En Espafia no
existe demasiada informacién sobre la casuistica de la
misma®-2, los estudios varian y principalmente se publican
series de casos. Aun asi, la incidencia en nuestro estudio es
similar a la de los nifios de raza blanca en EE.UU. y esta por
debajo principalmente de los nifios y paises de raza asiatica.

El diagndstico de esta enfermedad es completamente cli-
nico, se requieren cinco de los seis criterios existentes para
la forma completa (en nuestro caso, 15 nifios) o cumplir
menor nimero de criterios y asociar alteraciones coronarias,
dando lugar a las formas atipicas o incompletas (en nues-
tro caso 4 nifios). La fiebre prolongada (mds de 5 dias) es cri-
terio imprescindible para llegar al diagndstico de EK. En
nuestra serie, todos tienen fiebre durante de 5 dias o mas,
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llegando en ocasiones hasta los 22 dfas, con una media apro-
ximada de 11 dfas.

En nuestra serie, las adenopatias se presentan de manera
precoz; hasta en 3 ocasiones estan presentes al inicio del cua-
dro febril, llegando a confundirse con una adenitis de otro ori-
gen. Practicamente todos los criterios clinicos se presentan
generalmente a finales de la primera semana de enfermedad
con una media en torno al quinto dia, salvo la descamacién
ungueal, que se presenta a partir de la segunda semana.

Dentro de los otros sintomas que no se consideran cri-
terios diagnosticos, destacamos la irritabilidad, que apare-
ce en mas de la mitad de nuestros casos; otras alteraciones
menos frecuentes son los sintomas articulares y gastroin-
testinales. En nuestra serie se dan 2 casos de edema escro-
tal, circunstancias ya referidas en la literatura®2.

En nuestros pacientes, como ocurre en otras series con-
sultadas, dentro de las alteraciones analiticas, destaca la ele-
vacion de reactantes de fase aguda (VSG y PCR), asi como la
leucocitosis y la anemia. La trombocitosis puede presentarse
en la primera semana, pero suele ser constante a partir de la
segunda semana de enfermedad; en nuestra serie, solo un
caso no presenta trombocitosis en la segunda semana@?2,

Las complicaciones cardiovasculares en forma de aneu-
rismas coronarios son las mas importantes de esta enferme-
dad y las que condicionan el prondstico de la misma. En deter-
minados paises, como Estados Unidos, la enfermedad de
Kawasaki es la causa mas frecuente de cardiopatia adquirida
superando a la fiebre reumatica®2”. En nuestra serie, la inci-
dencia de alteraciones cardiovasculares es del 30%, pero en
forma de dilataciones o pericarditis que se resuelven en con-
troles posteriores. No encontramos en ningn caso aneuris-
mas, cardiopatia isquémica ni fallecimientos por dicha causa.

Diversos estudios reconocen varios factores de riesgo
a la hora de desarrollar alteraciones coronarias; entre ellos,
el Harada score, que incluye los siguientes items tras 9 dias
de enfermedad: Leucocitos >12.000, sexo vardn, edad <1
ano, PCR>3 mg/dl, plaquetas <350.000, aloumina <3,5 g/dl,
Hto<35%@3.

En nuestra serie no encontramos diferencias significati-
vas entre el grupo con alteraciones ecocardiograficas y los
que no presentan alteraciones, salvo en el sexo varén y los
dias de fiebre. Requerirfamos mayor tamafio muestral para
extraer conclusiones; sin embargo, como ocurre en otras
guias publicadas, ambas circunstancias parecen incremen-
tar el riesgo de desarrollar alteraciones en las coronarias.

La frecuencia de los aneurismas y de la mortalidad ha
disminuido considerablemente al instaurar el tratamiento
en la fase aguda con 4cido acetil salicilico a dosis antiinfla-
matorias y gammaglobulina i.v. a dosis de 2 g/kg. Una vez



superada esta fase, el tratamiento tiene como objetivo pre-
venir la cardiopatia isquémica en pacientes con aneurismas.

La precocidad a la hora de instaurar el tratamiento y el
uso de la dosis adecuada es fundamental para evitar com-
plicaciones en las arterias coronarias®3. Se recomienda ini-
ciar el tratamiento en los primeros 10 dias de enfermedad
(55% en nuestra serie) y, si es posible, en los 7 primeros dias
(44% en nuestra serie). Antes del quinto dia, no parece tener
eficacia a la hora de evitar secuelas cardiacas®:%).

Como ocurre en nuestra serie, entre un 10-20% de los
pacientes no responden a la primera dosis de gammaglo-
bulina, entendiendo como tal, la persistencia de la fiebre
durante las 36 horas posteriores a su administracion®?.
Varios estudios identifican varios factores de riesgo para
presentar resistencia al tratamiento con gammaglobulina:
edad menor de 1 afio, sexo varén, leucocitosis, trombope-
nia, elevacion de la proteina C reactiva y elevacion de las
enzimas hepaticas®-V. Los 2 pacientes de nuestra serie pre-
sentan una PCR >10 mg/dl como aspecto més llamativo,
aun asf, son muy pocos pacientes para extraer alguna con-
clusién. Nuevos marcadores como la IL-6 se postulan como
una alternativa a los leucocitos o la proteina C reactiva, nove-
dosos estudios muestran niveles de IL-6 mas elevados en
este tipo de pacientes“?. También se estan realizando estu-
dios gendmicos que demuestran la sobreexpresién de varios
genes en los pacientes que presentan resistencia al trata-
miento con gammaglobulina, entre ellos destacan el anti-
geno carcinoembrionario (CEA-CAM I) y el factor estimu-
lante de colonias de granulocitos (G-CSF)#45.

El uso de los esteroides como tratamiento en la fase
aguda, por si solo 0 como coadyudante de la gammag]lo-
bulina, sigue estando en entredicho. Los tiltimos estudios no
parecen aportar muchos beneficios a la hora de disminuir
aneurismas y puede incrementar los efectos secundarios®7.

Estudios recientes con un ntimero limitado de pacien-
tes sin grupo control presentan buenos resultado con meto-
trexato en pacientes refractarios al tratamiento con gamma-
globulina®s4),

Otro estudio compara la eficacia del infliximab (12
pacientes) con una segunda dosis de gammaglobulina (12
pacientes) en pacientes con EK resistente al tratamiento con
gammaglobulina. Once de los pacientes con infliximab pre-
sentan desaparicién de la fiebre en las primeras 24 horas ver-
sus 8 en el grupo con gammaglobulina, sin encontrarse dife-
rencias entre ambos grupos® .

En resumen, otros tratamientos como los corticoides,
anticuerpos monoclonales (Abcximab, infliximab. ..) o inmu-
nosupresores (metotrexato, ciclofosfamida) se reservan para
los casos con escasa respuesta a la gammaglobulina, siendo

D. GONZALEZ JIMENEZ Y COLS.

necesarios nuevos estudios prospectivos para establecer el
uso de dichos farmacos. En nuestra serie no fue necesario
administrarlos.

BIBLIOGRAFIA

1. Kawasaki T. Acute febrile mucocutaneous syndrome with limphoid
involvement with specific desquamation of the fingers and toes in
children. Clinical observation of 50 patients. Jpn J Allergy. 1967; 16:
178-222.

2. Yanagawa H, Nakamura Y, Yashiro M, Uehara R, Oki I, Kayaba K.
Incidence survey of Kawasaki disease in Japan: the nationwide sur-
veys of 1999-2002.Pediatr Int. 2006; 48: 356-361.

3. Holman RC, Curns AT, Belay ED, Steiner CA, Schonberger LB.
Kawasaki syndrome hospitalizations in the United States, 1997 and
2000. Pediatrics. 2003; 112: 495-501.

4. Newburger JW, Takahashi M, Gerber MA, Gewitz MH, Tani LY,
Burns JC, et al. Diagnosis, treatment, and long-term management
of Kawasaki disease: a statement for health professionals from the
Committee on Rheumatic Fever, Endocarditis, and Kawasaki Dise-
ase, Council on Cardiovascular Disease in the Young, American
Heart Association. Pediatrics. 2004; 114: 1708-1733.

5. Brogan PA. What's new in the aetiopathogenesis of vasculitis?.
Pediatr Nephrol. 2007; 22: 1083-1094.

6. LinY-], WanL, WuJ-Y, SheuJ], Lin CW, Lan YC, et al. HLA-E gene
polymorphism associated with susceptibility to Kawasaki disease
and formation of coronary artery aneurysms. Arthritis Rheum. 2009;
60: 604-610.

7. Oh]J,Han]J, LeeS, Lee KY, Suh BK, Koh DK, et al. Polymorphisms
of human leukocyte antigen genes in Korean children with Kawa-
saki disease. Pediatr Cardiol. 2008; 29: 402-408.

8. lkeda K, Ihara K, Yamaguchi K, Muneuchi ], Ohno T, Mizuno Y, et
al. Genetic analysis of MMP gene polymorphisms in patients with
Kawasaki disease. Pediatr Res. 2008; 63: 182-185.

9. Shulman ST, Rowley AH. Advances in Kawasaki disease. Eur |
Pediatr. 2004 163: 285-291.

10. Bronstein DE, Dille AN, Austin JP, Williams CM, Palinkas LA, Burns
JC. Relationship of climate, ethnicity and socioeconomic status to
Kawasaki disease in San Diego County, 1994 through 1998. Pediatr
Infect Dis J. 2000; 19: 1087-1091.

11. Rowley A, Baker S, Orenstein ], Shulman ST. Searching for the cause
of Kawasaki disease: cytoplasmic inclusion bodies provide new
insight. Nat Rev Microbiol. 2008; 6: 394-401.

12. Dominguez SR, Anderson MS, Glodé MP, Robinson CC, Holmes
KV. Blinded case-control study of the relationship between human
coronavirus NL63 and Kawasaki syndrome. ] Infect Dis. 2006; 194:
1697-701.

13. Lehmann C, Klar R, Lindner J, Lindner P, Wolf H, Gerling S. Kawa-
saki disease lacks association with human coronavirus NL63 and
human bocavirus. Pediatr Infect Dis J. 2009; 28: 553-4.

14. Merlin E, Fatuhi H, Crost P: Kawasaki syndrome and Mycoplasma
pneumoniae infection. Arch Pediatr. 2004; 11: 972-973.

15. Avifa-Fierro JA, Lopez BR, Toro CL. Bases inmunoldgicas actua-
les de la enfermedad de Kawasaki. Alerg Asma Inmunol Pediatr.
2004; 13: 104-108.

BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRIA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEON 9



16.

17.

18.

19.

20.

21

22.

23.

24,

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31

32.

33.

34.

Enfermedad de Kawasaki. Experiencia en nuestro hospital

Sususki H, NodaE, Miyawaki M, Takeuchi T, Uemura S, Koike M.
Serum levels of neutrophil activation cytokines in Kawasaki dise-
ase. Pediatr Int. 2001: 43: 115-119.

Sohn MH, Noh SY, Chang W, Shin KM, Kim DS. Circulating inter-
leukin 17 is increased in the acute stage of Kawasaki disease. Scand
J Rheumatol. 2003; 32: 364-366.

Leung DY, Meissner HC, Shulman ST, Mason WH, Gerber MA,
Glode MP, et al. Prevalence of superantigen-secreting bacteria in
patients with Kawasaki disease. ] Pediatr. 2002 Jun; 140: 742-6.
Suenaga T, Suzuki H, Shibuta S, Takeuchi T, Yoshikawa N. Detec-
tion of multiple superantigen genes in stools of patients with Kawa-
saki disease. ] Pediatr. 2009; 155: 266-70.

Terrazas MA, Bayle SM, Martel TA. Complicaciones y evolucién de
la enfermedad de Kawasaki en 23 pacientes. An Esp Pediatr. 1997;
46: 549-554.

Gonzalez Pascual E, Ruiz Espana A, Garcia Pelaez C, Ros Viladoms
JB. Enfermedad de Kawasaki. Presentacion de treinta y seis casos.
Rev Esp Pediatr. 1995; 51: 137-142.

Martinez Ruiz M, del Castillo Martin F, Borque Andrés C, Garcia
Miguel MJ, de José Gomez MI, Martinez Cortés F, et al. Incidence
and clinical characteristics of Kawasaki’s disease. An Pediatr (Barc).
2003; 59: 323-7.

Calvo Rey C, Borque Andrés C, Del Castillo Martin F, Garcia Pifiei-
ro A, Garcia Hortelano J, Garcia Garcia M, et al. Enfermedad de
Kawasaki: complicaciones y evolucion. A propdsito de 38 casos. An
Esp Pediatr. 1993; 39: 423-7.

Kabani A, Joffe A, Jadavji T. Hydrocele in Kawasaki disease: impor-
tance in early recognition of atypical disease. Am ] Dis Child. 1991;
145: 1349-51.

Sacco MC, Meleleo D, Castriota Scanderbeg A. Hydrocele in Kawa-
saki disease. Pediatr Med Chir. 1995; 17: 279-80.

Taubert KA, Rowley AH, Shulman ST. Nationwide survey of Kawa-
saki disease and acute rheumatic fever. | Pediatr. 1991; 119: 279-282.
Kato H, Sugimura T, Akagi T, Sato N, Hashino K, Maeno Y, et al.
Long-term consequences of Kawasaki disease. A 10- to 21-year
follow-up study of 594 patients. Circulation. 1996; 94: 1379-1385.
Nakamura Y, Yashiro M, Uehara R, Watanabe M, Tajimi M, Oki I,
etal. Use of laboratory data to identify risk factors of giant coronary
aneurysms due to Kawasaki disease. Pediatr Int. 2004; 46: 33-8.
Koren G, Lavi S, Rose V, Rowe R. Kawasaki disease: review of risk
factors for coronary aneurysms. ] Pediatr. 1986; 108: 388-92.

Beiser AS, Takahashi M, Baker AL, Sundel RP, Newburger JW. A
predictive instrument for coronary artery aneurysms in Kawasaki
disease. US Multicenter Kawasaki Disease Study Group. Am ] Car-
diol. 1998; 81: 1116-20.

Belay ED, Maddox RA, Holman RC, Curns AT, Ballah K, Schon-
berger LB. Kawasaki syndrome and risk factors for coronary artery
abnormalities: United States, 1994-2003. Pediatr Infect Dis J. 2006;
25: 245-9.

Stockheim JA, Innocentini N, Shulman ST. Kawasaki disease in older
children and adolescents. ] Pediatr. 2000; 137: 250-2.

Muta H, Ishii M, Sakaue T, Egami K, Furui ], Sugahara Y, et al. Older
age is a risk factor for the development of cardiovascular sequelae
in Kawasaki disease. Pediatrics. 2004; 114: 751-4.

Uehara R, Belay ED, Maddox RA, Holman RC, Nakamura Y, Yas-
hiro M, et al. Analysis of Potential Risk Factors Associated With

VOL. 50 N¢ 211, 2010

35.

36.

37.

38.

39.

40.

41.

42.

43.

44.

45.

46.

47.

48.

49.

50.

Nonresponse to Initial Intravenous Immunoglobulin Treatment
Among Kawasaki Disease Patients in Japan. Pediatr Infect Dis J.
2008; 27: 155-160.

Newburger JW, Takahashi M, Burns JC, Burns JC, Bastian J, Chung
KJ, et al. The treatment of Kawasaki syndrome with intravenous
gamma globulin. N Engl ] Med.1986; 315: 341-347.

Terai M, Shulman ST. Prevalence of coronary artery abnormalities
in Kawasaki disease is highly dependent on gamma globulin dose
but independent of salicylate dose. | Pediatr. 1997; 131: 888-893.

Muta H, Ishii M, Egami K, Furui ], Sugahara Y, Akagi T, et al. Early
intravenous gamma-globulin treatment for Kawasaki disease: the
nationwide surveys in Japan. ] Pediatr. 2004; 144: 496-499.

Fong NC, Hui YW, Li CK, Chiu MC. Evaluation of the efficacy of
treatment of Kawasaki disease before day 5 of illness. Pediatr Car-
diol.2004; 25: 31-34.

Tremoulet A, Best B, Song S, Wang S, Corinaldesi E, Eichenfield JR,
et al. Resistance to intravenous immunoglobulin in children with
Kawasaki disease. ] Pediatr. 2008; 153: 117-121.

Uehara R, Belay E, Maddox R, Holman RC, Nakamura Y, Yashiro
M, et al. Analysis of potential risk factors associated with nonres-
ponse to initial intravenous immunoglobulin treatment among
Kawasaki disease patients in Japan. Pediatr Infect Dis J. 2008; 27:
155-160.

Cha S, Yoon M, Ahn Y, Han M, Yoon KL. Risk factors for failure of
initial intravenous immunoglobulin treatment in Kawasaki disea-
se. ] Korean Med Sci. 2008; 23: 718-722.

Suganami Y, Kawashima H, Hasegawa D, Sato S, Hoshika A. Cli-
nical application of rapid assay of serum interleukin-6 in Kawasa-
ki disease. Pediatr Int. 2008; 50: 264-266.

Popper S, Shimizu C, Shike H, Kanegaye JT, Newburger JW, Sun-
del RP, et al. Gene-expression patterns reveal underlying biological
processes in Kawasaki disease. Genome Biol. 2007; 8: 261.

Abe], Ebata R, Jibiki T, Yasukawa K; Saito H, Terai M. Elevated gra-
nulocyte colony-stimulating factor levels predict treatment failure
in patients with Kawasaki disease. ] Allergy Clin Immunol. 2008;
122:1008-1013.

Newburger J, Sleeper L, McCrindle B, Minich LL, Gersony W, Vet-
ter VL, et al. Randomized trial of pulsed corticosteroid therapy
for primary treatment of Kawasaki disease. N Engl ] Med. 2007; 356:
663-675.

Okada K, Hara J, Maki I, Miki K, Matsuzaki K, Matsuoka T, et al.
Pulse methylprednisolone with gammaglobulin as an initial tre-
atment for acute Kawasaki disease. Eur ] Pediatr. 2009; 168: 181-
185.

Furukawa T, Kishiro M, Akimoto K, Nagata S, Shimizu T, Yamas-
hiro Y. Effects of steroid pulse therapy on immunoglobulin resis-
tant Kawasaki disease. Arch Dis Child. 2008; 93: 142-146.

Lee TJ, Kim KH, Chun JK, Kim DS. Low-dose methotrexate therapy
for intravenous immunoglobulin-resistant Kawasaki disease. Yon-
sei Med J. 2008; 49: 714-8.

Ahn SY, Kim DS. Treatment of intravenous immunoglobulin-resis-
tant Kawasaki disease with methotrexate. Scand ] Rheumatol. 2005;
34:136-9.

Burns JC, Best BM, Mejias A, Mahony L, Fixler DE, Jafri HS, et al.
Infliximab treatment of intravenous immunoglobulin-resistant
Kawasaki disease. ] Pediatr. 2008; 153: 833-8.



Original

BOL PEDIATR 2010; 50: 11-16

Soplo cardiaco como motivo de ingreso en una Unidad Neonatal:

Experiencia de 5 afios

C.SUAREZ CASTANON, R. PARDO DE LA VEGA, J. MELGAR PEREZ, C. MENENDEZ ARIAS, EM. FERNANDEZ

FERNANDEZ, G. SOLIS SANCHEZ

Servicio de Pediatria. Hospital de Cabueries. Gijon (Asturias)

RESUMEN

Objetivo: Conocer las caracteristicas epidemioldgicas,
clinicas y evolutivas de los pacientes con soplo cardiaco
detectado en el periodo neonatal.

Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo de
los neonatos estudiados por soplo cardiaco en el Hospital de
Cabuefies durante el periodo comprendido entre 2003 y 2007.

Resultados: Se incluyeron en el estudio 148 pacientes,
con una mediana de edad gestacional de 39 semanas. El
94,6% ingresaron desde el area de partos-planta de obste-
tricia, con una media de edad al ingreso de 1,91 dias. Duran-
te el ingreso se realizo electrocardiograma al 99,3% de los
pacientes, radiografia de térax (95,9%), ecocardiografia
(95,3%) y gasometria (91,2%). Los defectos en los tabiques
cardiacos (CIA o CIV) son las anomalias mds frecuentes (75
casos, 50,6%). La ecografia cardiaca ha resultado normal en
54 casos (36,5%). La estancia media en nuestro centro ha sido
de 4,11 dias. La evolucién ha sido favorable y no se han regis-
trado fallecimientos. Precisaron traslado urgente a un cen-
tro terciario 4 pacientes.

Conclusiones: La incidencia del soplo cardiaco como
signo clinico en el periodo neonatal en nuestro centro es de
13,81 casos por cada 1.000 recién nacidos vivos. En la mayo-
ria de los casos se corresponden con defectos leves (sobre
todo defectos de los tabiques cardiacos) y un niimero impor-
tante de nuestros pacientes (36,5%) no presentan alteracio-
nes en la ecografia cardiaca.

Palabras clave: Soplo cardiaco; Neonatos; Ecocardio-
graffa.

ABSTRACT

Objective: To describe epidemiological and clinical char-
acteristics and evolution of patients with heart murmurs
detected in the neonatal period.

Material and methods: Descriptive and retrospective
study of newborns with heart murmur diagnosed in “Hos-
pital de Cabuefies” from 2003 to 2007.

Results: We included 148 patients, with a median ges-
tational age of 39 weeks. The 94,6% were admitted from
delivery room or obstetrics unit, with a mean age of 1,91
days. During the admission electrocardiogram was made
in 99,3% patients, chest radiography (95,9%), echocardiog-
raphy (95,3%) and arterial gasometry (91,2%). The septal
defects (ASD or VSD) were the most frequent anomalies (75
cases, 50,6%). The echocardiography was normal in 54 cases
(36,5%). The mean of stay in our hospital was 4,11 days. The
prognosis was benign and we don’t register deaths. Four
patients needed to be transferred to a reference hospital, and
another four patients were referred for surgery in their first
years of life.

Conclusions: The incidence of heart murmur as clinical
sign in the neonatal period in our hospital is 13,81 cases for
1.000 newborns. Minor defects (mainly septal defects) were
found in most patients and echocardiography was normal
in an important number of patients (36,5%).

Keywords: Heart murmur; Newborns; Echocardio-

graphy.
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INTRODUCCION

Las cardiopatias congénitas (CC) son las malformaciones
congénitas mas frecuentes¥, cuya incidencia ronda los 5-14
casos por cada 1.000 recién nacidos vivos(4?. El periodo neo-
natal es una etapa crucial para la deteccién de estas enfer-
medades, ya que en méas de la mitad de los casos se van a pre-
sentar en el primer mes de vida®#?. Entre las posibles formas
de presentacion clinica de las CC se encuentran los soplos car-
diacos, con una prevalencia en el neonato muy variable segtin
el estudio que analicemos (entre 0,6% y 47,4%)1. Solo un 20%
de las CC tiene un soplo cardiaco audible en los primeros dias
de vida, debido a los cambios hemodinamicos que tienen lugar
del periodo fetal al neonatal y a la disminucién progresiva de
las resistencias arteriales pulmonares. Este hecho puede retra-
sar la aparici6n de la sintomatologia durante las primeras 4 a
6 semanas de vida, hasta que se establece un cortocircuito
de izquierda a derecha y aparezcan las turbulencias que hardn
audibles un soplo, cuya apreciacién puede demorarse en oca-
siones hasta el aflo o los dos afios de vida™12.

Para poder evaluar y clasificar correctamente un soplo
cardiaco deberiamos partir de una historia clinica y una
exploracion fisica, general y cardiolégica, exhaustivas; aun-
que esto no resulta sencillo, debido a que la evaluacién cli-
nica va a variar en funcion de la experiencia del médico, de
las condiciones y del momento en el que se realice el exa-
men319, Por lo tanto, se hace necesario el apoyo diagnos-
tico mediante pruebas complementarias.

El objetivo de nuestro estudio ha sido conocer las carac-
teristicas epidemiolégicas, clinicas y evolutivas de los nifios
ingresados por soplo cardiaco en el periodo neonatal, con
el fin de revisar y optimizar la metodologia de diagnéstico
en estos pacientes.

MATERIAL Y METODOS

Estudio descriptivo retrospectivo en el que se incluyen
todos los nifios menores de un mes de vida estudiados por
soplo cardiaco en la seccion de Neonatologia del Hospital
de Cabuefies (Gijon) en el periodo comprendido entre el 1
de enero de 2003 y el 31 de diciembre de 2009. El Hospital
de Cabuefies es el centro de referencia del Area sanitaria V
del Principado de Asturias y el tinico con atencién obstétri-
ca publica en dicha area, con una media anual de 2.200 recién
nacidos vivos. Consta de una Unidad de Neonatologia con
15 camas y 3 puestos de cuidados intensivos neonatales.

La buisqueda de casos se ha realizado con la colaboracién
del Servicio de Codificacién de nuestro centro, y hemos selec-
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cionado los neonatos procedentes de gestaciones a término.
Se han recogido las siguientes variables: sexo, fecha de naci-
miento, fecha de ingreso y de alta, estancia hospitalaria, moti-
vo de ingreso, edad gestacional, diagndstico prenatal, ante-
cedentes familiares de cardiopatia, tipo de parto, lugar de
procedencia, pruebas complementarias y tratamientos reci-
bidos durante el ingreso, patologia asociada, datos sobre tras-
lado, diagnéstico definitivo, tratamiento recomendado al alta
e incidencias durante su seguimiento hasta marzo de 2009.

En nuestro servicio, el protocolo seguido ante la sospecha
de CC (es decir, ante la presencia de soplo cardiaco, signos de
insuficiencia cardiaca, trastornos del ritmo o defectos cardiacos
en ecografias prenatales) consiste en el ingreso en la Unidad
Neonatal para observacion y realizacién de las pruebas com-
plementarias necesarias de manera precoz. En nuestro centro,
la ecocardiografia es realizada por el Servicio de Cardiologia
y disponemos de un cardi6logo, con especial dedicacion pedia-
trica, en horario de atencion continuada. La sistematica que
se emplea en la valoracion ecocardiogréfica de los neonatos
es la siguiente: a) Modo 2D: situacién cardiaca, concordancia y
morfologifa de las cavidades, estructura de vélvulas auriculo-
ventriculares y sigmoideas, origen de arterias coronarias, mor-
fologia del arco adrtico, del tronco pulmonar y ramas princi-
pales de la arteria pulmonar, evaluacion del drenaje venoso pul-
monar y sistémico y b) Doppler: se evalta el flujo sanguineo a
través de las cdmaras cardiacas y grandes vasos. Si se sospecha
una CC grave o que precise correccién quirdrgica urgente, se
deriva al paciente a un hospital terciario que disponga de sec-
cién de Cardiologfa infantil o Cirugfa cardiaca.

El andlisis estadistico se efectu6é mediante el programa
informatico Statistical Package for the Social Sciences (SPSS)
version 12.0, con licencia de uso en nuestro centro. Se cal-
cularon frecuencias absolutas y relativas para las variables
cualitativas y se determinaron medias, medianas e interva-
los de confianza del 95% de las medias para las variables
cuantitativas. Para la comparacién de grupos se utilizaron
los test de chi-cuadrado (variables cualitativas), Student
(variables cuantitativas) o prueba no paramétrica de Mann-
Whitney (variables cuantitativas de distribucion no normal).
En caso de comparacion de variables cuantitativas entre mas
de dos grupos se utilizé el analisis de varianza (ANOVA).
Se consideraron diferencias estadisticamente significativas
cuando el nivel de significacién (p) era menor de 0,05.

RESULTADOS

En el Area sanitaria V del Principado de Asturias duran-
te el periodo 2003-2007 ha habido un total de 10.712 recién



TABLA L. RELACION DE MALFORMACIONES CONGENITAS ASOCIADAS.

Malformaciones asociadas N® de casos

Criptorquidia uni o bilateral
Hipertrofia de clitoris
Hidrocele

Macrocefalia

Malformacién vascular facial
Apéndice sacrococcigeo
Sindrome Prader-Willi

—_ e = = = NN

nacidos vivos. Se incluyeron en el estudio 148 neonatos a
término ingresados por soplo, por lo que la incidencia de
soplo cardiaco como signo clinico en el periodo neonatal
asciende a 13,81 casos por cada 1.000 recién nacidos vivos.

La mediana de edad gestacional de nuestra muestra es
de 39 semanas. No se han observado diferencias en relacién
con el sexo (48% hombres y 52% mujeres). Dieciocho neo-
natos (12,2%) presentaban antecedentes familiares de pro-
blemas cardiacos tales como soplo inocente, defectos estruc-
turales (comunicaciones, patologia valvular, cardiopatia
compleja) o trastornos del ritmo cardiaco. El parto ha sido
eutdcico en un 64,2%, mediante apoyo instrumental en el
16,9% y por cesarea en el 18,9%. Nueve pacientes (6%) pre-
sentaban malformaciones asociadas, siendo las genitouri-
narias las mas frecuentes (n=5) (Tabla D).

La media de edad al ingreso es de 1,91 dias (IC 95% 1,46-
2,35). Hasta un 94,6% del total (n=140) ingresaron proceden-
tes del area de partos-planta de obstetricia, 5 pacientes (3,4%)
fueron derivados desde el Centro de Salud o de las Consultas
Externas de Pediatria y 3 (2%) de otros centros hospitalarios.

En relacién con las pruebas complementarias se han soli-
citado por orden de frecuencia: electrocardiograma (99,3%),
radiografia de térax (95,9%), ecocardiografia (95,3%) y gaso-
metria arterial (91,2%) (Fig. 1). La radiografia de térax y el elec-
trocardiograma han presentado alteraciones en 7 pacientes (el
5% de los solicitados), siendo normales en el resto. Solamen-
te en 3 pacientes ambas pruebas estaban alteradas, y de estos,
2 pacientes precisaron ser trasladados de manera urgente. La
media de dias hasta la realizacién de la ecocardiografia ha sido
de 6,9 dias (IC 95% 5,05-8,75); en un paciente, la prueba fue
realizada en horario de guardia con caracter urgente, siendo
necesario el traslado a un centro terciario. En 22 casos, cuan-
do el paciente estaba asintomatico o la exploracién fisica era
dudosa, esta prueba se realizé de manera ambulatoria.

Los defectos cardiacos mas frecuentes hallados en la eco-
cardiografia (Tabla II) han sido los que afectan a los tabiques
cardiacos (comunicacién interauricular -CIA- o comunica-

C.SUAREZ CASTANON Y COLS.

Ecocardiografia 95,3

Gasometria arterial 91,2

Electrocardiograma 99,3 ‘

Radiografia térax 95,9

86 88 90 92 94 96 98 100

Figura 1. Distribucién de las pruebas complementarias solicitadas.

TABLA II. DISTRIBUCION DE LOS DEFECTOS CARDIACOS HALLADOS EN

LA ECOCARDIOGRAFIA.

Ne de Porcentaje

Diagnéstico casos (%)
Defectos tabiques cardiacos (CIA,CIV) 75 50,7
Ductus arterioso persistente (DAP) 5 34
Defectos tabiques cardiacos y DAP 9 6,1
Defectos tabiques cardiacos y afectacion 4 2,7

valvula pulmonar

Transposicion grandes vasos y DAP 1 0,7
Ecocardiografia normal 54 36,5

cién interventricular -CIV-) en un 50,7% (n=75), seguido de
los defectos de los tabiques asociados a ductus arterioso per-
sistente (DAP) en un 6,1% (n=9). En este periodo, solo se ha
detectado una cardiopatia compleja, una transposicion de
los grandes vasos (TGV) asociada a ductus arterioso per-
sistente (DAP). Hasta un 36,5% de nuestros pacientes (n=54)
presentaron una ecocardiografia normal.

Durante el ingreso en nuestro centro, 3 pacientes reci-
bieron tratamiento farmacolégico, 2 con digoxina y 1 con
prostaglandinas. Solo un paciente precisé ventilacién mecé-
nica. Cuatro neonatos (2,7%) fueron derivados de manera
urgente a un hospital terciario con cardiologia o cirugia car-
difaca (Tabla III). Todos ellos fueron trasladados en ambu-
lancia medicalizada con médico y enfermera. Recibieron tra-
tamiento farmacoldgico durante el traslado 3 de ellos y ven-
tilacion mecanica 1 de este grupo. En el centro de referen-
cia a todos nuestros pacientes se les realizaron estudios com-
plementarios, y solo uno preciso cirugia, permaneciendo
posteriormente en una unidad de cuidados intensivos por
presentar complicaciones postquirdrgicas. No se registra-
ron fallecimientos en este grupo.
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TABLA III. CARACTERISTICAS DE LOS PACIENTES TRASLADADOS A CENTROS CON CIRUGIA CARDIACA

Edad  Pruebas Tratamiento Tratamiento  Diagnéstico

(dias)  complementarias farmacol6gico quirdrgico definitivo Evolucién

2 Rx: cardiomegalia Digoxina No CIV subadrtica, Complicaciones
ECG: TSV Adenosina membrana subadrtica  respiratorias
ECO: CIV grande, FOP Furosemida

1 Rx: normal Prostaglandinas Si TGV, DAP Complicaciones
ECG: normal respiratorias
ECO: TGV,CIV, FOP, DAP, VP displésica

2 Rx: hiperaflujo y minima cardiomegalia Digoxina No CIV muscular, FOP Complicaciones
ECG: crecimiento VD, dudosa Furosemida respiratorias
onda delta V1-V2
ECO: ClIV, CIA

2 Rx: normal No No CIV membranosa, EP Complicaciones
ECG: normal cardiolégicas

ECO: CIV, Ac aorta, FOP

Rx: radiografia de térax; ECG: electrocardiograma; ECO: ecocardiografia; TSV: taquicardia supraventricular; CIV: comunicacion interventricular;
FOP: foramen oval permeable; TGV transposicion grandes vasos; DAP: ductus arterioso persistente; VP displdsica: vdlvula pulmonar displdsica;
VD: ventriculo derecho; CIA: comunicacion interauricular; Ac aorta: acabalgamiento adrtico; EP: estenosis pulmonar.

La estancia hospitalaria en nuestro centro ha sido de 4,11
dias (IC 95% 3,69-4,54). Un paciente desarrollé hipertensién
pulmonar; no hubo fallecimientos. Al alta recibieron trata-
miento farmacoldgico 4 pacientes (2,7%) con digoxina, diu-
réticos o dcido acetilsalicilico.

El seguimiento posterior hasta marzo de 2009, en el 99,2%
de los casos fue realizado en nuestro centro. Cuarenta y cua-
tro pacientes (29,7% del total) presentaron problemas res-
piratorios (bronquiolitis, neumonia y sindrome disneizan-
te/asma del lactante), otros 3 (2%) problemas cardiol6gicos
(arritmia cardiaca, persistencia del DAP, descompensacién
de su cardiopatia de base con desarrollo de insuficiencia car-
diaca congestiva o hipertension pulmonar) y 2 casos (1,3%)
ambos tipos de problemas, respiratorios y cardiolégicos.
Cinco pacientes recibieron profilaxis de la infeccién por virus
respiratorio sincitial con palivizumab.

Tenemos datos de cierre en 45 pacientes con defectos de
los tabiques aislados y la media de edad es de 1 afio (IC 95%
0,8-1,33). Durante el seguimiento precisaron intervencién qui-
rdrgica 4 pacientes: 2 casos de DAP que precisaron cierre per-
cutaneo, un caso de estenosis pulmonar que fue resecada y
un caso de CIA grande con hipertension pulmonar asociada.

DISCUSION

El soplo cardiaco es un signo frecuente en la exploracién
tisica del neonato, que puede suponer una variante fisio-
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légica o, por el contrario, un signo sugerente de la posible
existencia de una CC. Estas enfermedades han adquirido
relevancia en los tltimos afios, debido a que los grandes
avances diagndsticos y terapéuticos que se han experimen-
tado han mejorado la supervivencia y la calidad de vida de
los pacientes®®1929; en el momento actual, mas del 80% de
los nifios con CC en el mundo desarrollado sobreviven al
primer afio de vida®2-2227. Ademds, no hay que olvidar el
coste econémico y social que suponen, debido a su fre-
cuencia, a la complejidad de la asistencia requerida y la evo-
lucién crénica propia de estas enfermedades. Se calcula que
un 10% de las muertes infantiles son debidas a algtn tipo
de CCy que estas son responsables aproximadamente de la
mitad de las muertes debidas a malformaciones congénitas
en el periodo neonatal10212629),

De lo expuesto anteriormente, se puede concluir que el
neonato con soplo cardiaco constituye un reto para el clini-
co, con una metodologia diagndstica muy variable con rela-
cién a multiples causas (tamafio del hospital, disponibilidad
de cardi6logos o cardidlogos pediatricos, etc.). En nuestra
seccién de Neonatologia, el protocolo que se ha seguido
durante el periodo 2003-2007 ante la presencia de algtn signo
o sintoma de CC es el ingreso, con el fin de valorar clinica-
mente al paciente y poder realizar las pruebas complemen-
tarias que sean precisas de manera precoz. En este periodo,
148 menores de un mes ingresaron por este motivo, lo que
supone en nuestro medio una incidencia de soplo cardiaco
como signo clinico en el periodo neonatal de 13,81 casos por



cada 1.000 recién nacidos vivos. El problema que se plan-
tea en el periodo neonatal ante la presencia de un soplo es
que la probabilidad de que sea debido a una CC es mayor
que en otros grupos etarios, por lo que parece justificado un
diagndstico precoz3??. En nuestra serie, los pacientes han
ingresado fundamentalmente en los 2 primeros dias de vida,
procedentes del drea de partos o de la planta de obstetricia
(94,6%), por lo que el estudio se ha realizado en la mayoria
de ellos de forma precoz. Este puede ser uno de los motivos
por los que en los dltimos afios hemos asistido al aumento
de las CC, a expensas de defectos de poca significacion cli-
nica, como los defectos de los tabiques cardiacos, sobre todo
CIAs pequefias sin repercusién clinica.

En lo que respecta a la valoracion de un soplo cardia-
co, existen dos puntos clave: la evaluacién clinica y la nece-
sidad de pruebas complementarias. La evaluacién clinica es
fundamental y sigue siendo la herramienta mas ttil en la
clasificacién de un soplo(+19. Esta presenta varios inconve-
nientes: por un lado, permite reconocer facilmente CC com-
plejas, pero puede hacernos pasar por alto las formas leves,
lo que justifica nuevas exploraciones tras el alta®?3?; por otro
lado, la valoracion depende en gran medida de la experiencia
del médico, del momento y de las condiciones en las que se
realice el examen”'®. Por lo tanto, parece claro que las prue-
bas complementarias son necesarias, aunque con particu-
laridades. La radiografia de térax y el electrocardiograma
son pruebas muy empleadas en la valoracién inicial de los
nifios con soplo, hasta un 95,9% y un 99,3% respectivamente
en nuestra serie, pero no han demostrado ser de gran uti-
lidad en aquellos pacientes que no presentan otros sintomas
acompafantes al soplo cardiaco416223032-34, De entre los
pacientes a los que se solicit6 radiografia de térax o elec-
trocardiograma en nuestra serie (Fig. 2), 7 presentaron alte-
raciones en una o en ambas pruebas, correspondiéndose con
defectos leves de los tabiques cardiacos o ecocardiografia
normal, salvo en 2 pacientes que precisaron traslado urgen-
te.

El patrén oro diagndstico, la ecocardiografia, se ha mos-
trado necesaria en el periodo neonatal ante la presencia de
algtin signo o sintoma que nos haga sospechar una CC17, y
creemos que deberia de hacerse precozmente, antes de que
aparezcan sintomas que comprometan el prondstico del
paciente, asi como para evitar la ansiedad paterna ante el
hallazgo de un soplo cardiaco y la realizacién de un segui-
miento ambulatorio en muchas ocasiones no justificado, con
sobrecarga de las consultas externas!'?. Entre 2003-2007 se
realizaron 141 ecocardiografias a neonatos que ingresaron
por soplo cardiaco (95,3% del total), siendo las CC mas fre-
cuentes los defectos aislados de los tabiques cardiacos (CIA
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Figura 2. Hallazgos en la radiografia de térax y en el electrocar-
diograma en los pacientes ingresados.

o CIV), presentes en la mitad de nuestros pacientes, de acuer-
do a lo referido en la literatura médica51233), Su evolu-
cién suele ser favorable, con tendencia al cierre espontaneo,
generalmente en el primer afio de vida®. En nuestra serie,
tenemos recogido el dato de cierre de los defectos aislados
de los tabiques en 45 pacientes, siendo la media de edad de
cierre de un afio, lo que apoyaria este dato.

La evolucién durante el ingreso de nuestros pacientes ha
sido favorable, no se han registrado fallecimientos y solo un
paciente desarroll6 complicaciones durante su estancia hos-
pitalaria (hipertensiéon pulmonar). Cuatro neonatos fueron
trasladados de manera urgente a un centro terciario, encon-
trandose en este grupo una CC compleja como la TGV y 3
casos de CIV con clinica de fallo cardfaco o asociada a otras
anomalias cardiacas que justificaban su traslado. Otros cua-
tro pacientes precisaron tratamiento quirtirgico durante el
seguimiento. Es decir, nuestros datos muestran que mas de
un tercio de los pacientes (36,5%) presentaban una ecocar-
diografia normal. Probablemente, el estudio en estos casos
no estaria justificado, sin embargo, 4 pacientes (2,7%) preci-
saron traslado urgente por CC moderada-severa y otros 4
correccion quirtrgica durante el periodo de seguimiento,
siendo el sintoma guia inicial el soplo cardiaco, comtn con
aquellos neonatos con ecocardiografia normal.

En conclusién, podemos decir que el soplo cardiaco en
el periodo neonatal nos tiene que alertar ante la posible pre-
sencia de una CC, pero debemos de tener en cuenta que la
mayoria de las CC que se encuentran tras realizar un estu-
dio cardioldgico exhaustivo en pacientes con soplo sin otros
sintomas acompafiantes sugerentes de cardiopatia son defec-
tos leves de los tabiques cardiacos que evolucionan favora-
blemente, generalmente con el cierre espontaneo.
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Colestasis postinfeccion por virus de Epstein-Barr sin elevacion
de gamma glutamil transpeptidasa

B. GOROZARRI GALLO, A. GRANDE BENITO, R. TORRES PERAL, L. RAMOS DIAZ, E. GONZALEZ SALAS,

L. EXPOSITO ALONSO

Departamento de Pediatria. Hospital Universitario de Salamanca.

RESUMEN

El virus de Epstein-Barr es el agente responsable de la
mayoria de los casos de mononucleosis infecciosa, sindro-
me linfoproliferativo que suele ser benigno y autolimitado,
aunque puede acompafiarse en ocasiones de complicacio-
nes neuroldgicas, respiratorias o hematoldgicas. A la sin-
tomatologia clinica habitual, caracterizada por fiebre, males-
tar general, odinofagia y adenopatias generalizadas, es fre-
cuente que se asocie una hepatopatia subclinica, caracteri-
zada en el nifio por un leve y transitorio aumento de las tran-
saminasas. A diferencia del adulto, en el nifio, la existencia
de un sindrome colestésico es excepcional.

Presentamos el caso clinico de una nifia de 6 afios que
presenta una colestasis clinico-bioquimica en el curso de
una infeccién aguda por el virus de Epstein-Barr, en la que
destaca la normalidad de las cifras de gamma glutamil trans-
peptidasa durante toda la evolucion de su proceso.

Palabras clave: Colestasis con GGT normal; Infeccion
por virus Epstein-Barr.

ABSTRACT

The Epstein-Barr virus is the responsible agent for most
of the cases of infectious mononucleosis, a lymphoprolifer-
ative syndrome that is generally benign and self-limited,
although it may sometimes be accompanied by neurologi-
cal, respiratory or hematological complications. Frequently,

itis frequent to find that subclinical liver disease, character-
ized in the child by mild and transitory increase of transam-
inases is associated to the usual clinical symptoms, charac-
terized by fever, general malaise, odinophagia and gener-
alized abnormal lymph nodes. On the contrary to the adult,
the existence of a cholestatic syndrome in the child is rare.

We present the case of a 6-year old girl who presented a
clinical-biochemical cholestasis during an acute infection
due to Epstein-Barr virus in which the normality of the
gamma glutamyl transpeptidase values during the entire
course stands outs.

Key words: Cholestasis with normal GGT; Virus Epstein
Barr Infection.

INTRODUCCION

El virus de Epstein-Barr (VEB) es un virus DNA de la fami-
lia de los herpes virus, caracterizado por su capacidad de per-
manecer latente e inducir inclusiones intranucleares en las
células que infecta. El tinico huésped conocido es el hombre
quien lo adquiere via orofaringea por medio de la saliva en
contacto intimo y desde donde se disemina por el sistema lin-
forreticular estimulando la inmunidad celular y humoral®.

La primoinfeccién en nifios menores de 4 afios suele ser
asintomatica o indistinguible de otras infecciones viricas de
la infancia, mientras que en el nifio mayor y en el adoles-
cente se suele manifestar como una “mononucleosis infec-
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Figura 1. Ictericia conjuntival.

i
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Figura 2. Lesiones por rascado.

ciosa”, caracterizada por la presencia de fiebre, amigdalitis,
adenopatias, hepatoesplenomegalia y molestias abdomi-
nales. En la mayoria de los casos, cursa con una afectacién
hepética subclinica consistente en una elevacion leve y auto-
limitada de enzimas hepaticas que tienden a normalizarse
en torno a las 4 semanas

La confirmacién diagndstica se realiza mediante estu-
dio serologico determinando anticuerpos especificos fren-
te a la capside viral (Ig M e Ig G frente a VCA) y mediante
determinacién de anticuerpos heterdfilos con el test de detec-
cién rapida, aunque el virus también puede detectarse en
los tejidos mediante inmunohistoquimica o por técnicas de
biologia molecular?.

Los sintomas sugerentes de colestasis como ictericia o
prurito, son raros en la edad pediatrica y si mas caracteris-
ticos en la edad adulta.

A continuacion, describimos el caso de una nifia de 6
afios como forma de presentacion atipica de infeccion por
VEB en la que ademéds destacaba, junto a un sindrome coles-
tasico clinico-bioquimico, la normalidad de las cifras de la
gamma glutamil transpeptidasa (GGT)®.

CASO CLINICO

Nifia de 6 afios sin antecedentes familiares y personales
de interés, que acude a urgencias por comenzar el dia ante-
rior con deposiciones blandas hipocélicas e ictericia en cara
y escleras. Afebril desde hace 24 horas (previamente una
semana con hipertermia). Desde hace varios dias presenta
orina coldrica, astenia e hiporexia.

18 VOL. 50 N¢ 211, 2010

En la exploracion fisica tiene un buen estado general,
con marcada ictericia de piel en cara, tronco y abdomen, asi
como en conjuntivas (Fig. 1); microadenias laterocervicales
e inguinales, hepatomegalia no dolorosa de 1 cm y esple-
nomegalia de 3 cm; lesiones por rascado en abdomen y extre-
midades (Fig. 2). El resto de la exploracién es normal.

Se realiz6 un estudio bioquimico que revel6 leve aumen-
to de transaminasas (AST 60, ALT 57 U/L) e hiperbilirru-
binemia (7,20 mg/dl) sobre todo a expensas de la fraccién
directa (6,6 mg/dl), con FA 241 U/Ly cifra de GGT normal
(33 U/L). No habia repercusion en la funcién hepatica con
estudio de coagulacién normal, excluyéndose una posible
anemia hemolitica al presentar una serie roja sin alteracio-
nes. La serie blanca mostraba una leucocitosis de 14.030/pl
con linfomonocitosis (10.420 linfocitos y 1.360 monocitos) y
los reactantes de fase aguda fueron normales. El andlisis de
orina reveld coluria.

En el curso de su evolucién presenta un marcado pruri-
to con extensas lesiones de rascado, manifestindose un incre-
mento sobre el valor previo de la bilirrubina total (9,90 mg/dI)
a expensas de la fraccion directa (7,80 mg/dl); transamina-
sas AST 40 y ALT 32 U/L, FA 283 U/L, manteniéndose en
valores normales la cifra de GGT (21 U/L); sin cambios en el
resto de parametros bioquimicos. Tendencia a la normaliza-
cion de la férmula con 14.850 leucocitos /i, 8.320 linfocitos
y 750 monocitos; reticulocitos normales (4,1%). La funcién
hepética permanece conservada: perfil lipidico discretamen-
te elevado (colesterol total 202 mg/dl, triglicéridos 260 mg/dl)
con proteinograma y coagulacién normales. Anticuerpos
de hepatitis autoinmune, ceruloplasmina sérica, alfal-anti-
tripsina y anticuerpos frente a enfermedad celiaca normales.
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TaBLA L EVOLUCION ANALITICA DE LA FUNCION HEPATICA.
Diagnéstico 1% sem. 42-5 sem 7% sem. 172 sem. 332 sem.

AST (U/L) 60 40 57 183 54 47
ALT (U/L) 57 32 54 211 112 56
GGT (U/L) 33 21 15 18 15 13
FA(U/L) 241 283 352 291 240 225

Bi total (mg/dl) 7.20 9.90 12.1 38 0.6 0.7

Bi directa (mg/dl) 6.6 7.8 9 2.6 0 0

Se realiz6 un estudio serolégico para toxoplasmosis y
virus hepatotropos (VHA, VHB, VHC, VHS, CMV y VEB),
siendo positivas IgM e IgG para VCA del VEB, asi como un
test rapido para deteccion de anticuerpos heteréfilos (Monos-
ticon®), que fue negativo inicialmente, positivizandose 7
dias después.

Se lleva a cabo un estudio de imagen mediante ecogra-
tia abdominal, que es informada como higado discretamente
aumentado de tamafio con via intrahepética y extrahepé-
tica normal.

En el seguimiento de la paciente se realiza un nuevo con-
trol analitico con una bilirrubina total de 12,10 mg/dl y una
fraccién de bilirrubina conjugada de 9 mg/dl; las transa-
minasas permanecian levemente incrementadas (AST 57,
ALT54 U/L), la FA era de 352 y la GGT de 15 U/L, dentro
de la normalidad; férmula normal sin otros hallazgos. Se
inicia tratamiento con dcido ursodesoxicélico (Ursochol®) a
10 mg/kg/dia.

Al tercer dia tras el alta experimenta una clara mejoria cli-
nica y se evidencia un descenso progresivo desde entonces de
la bilirrubina sérica hasta 3,8 mg/dl con 2,6 mg/dl de bili-
rrubina conjugada, alcanzando valores normales en los con-
troles posteriores (3°y 6° meses posteriores al alta). Por ello se
retira el tratamiento con acido ursodesoxicélico, tras desa-
parecer el prurito; la FA fue de 291, 240 y 225 U/L respecti-
vamente y la GGT permanecié en pardmetros normales (18,
15y 13 U/L) con un incremento en las cifras de transamina-
sas: AST 183, ALT 211 U/L que tienden a normalizarse des-
pués (AST 54,47 y ALT 112, 56 U/L), sin signos de insuficiencia
hepatica en ningtin momento. La evolucién analitica de la fun-
ci6n hepatica puede apreciarse en la Tabla L.

DISCUSION

El término colestasis puede definirse como una reduc-
cion del flujo biliar canalicular debido a una alteracién en la
formacién del mismo por el hepatocito, o a una obstrucciéon

de la via excretora. Aunque hablar de colestasis implica dis-
minucién del flujo biliar y aumento de 4cidos biliares en
suero, en la clinica se va a diagnosticar por el aumento de la
bilirrubina directa (mas de 1,5-2 mg/dl o mas del 5-20% de
la bilirrubina total) junto con la sintomatologia de ictericia,
acolia/hipocolia, coluria y prurito?. La hepatitis colestasica
es una forma infrecuente de evolucién de hepatitis aguda;
en la mayoria de estas, suele ser secundaria a infeccién por
virus de la hepatitis A (VHA), aunque puede tener otras etio-
logias, siendo en el nifio la infeccién por el virus de Epstein-
Barr una de las posibles causas de su presentacion, si bien
a diferencia del adulto se considera poco habitual.

Clinicamente se caracteriza por ictericia prolongada de
duracion variable (menor en nifios que en adultos), prurito
y cifras elevadas de bilirrubina sérica con predominio de la
fraccién directa. Tiene una evolucién favorable en el caso
de las hepatitis virales, siendo innecesaria generalmente la
biopsia hepatica salvo en el caso de que existan indicios
de cronicidad o presencia de autoanticuerpos®.

Aunque es bien conocido que la afectacién hepatica en
forma de leve aumento de las transaminasas es muy fre-
cuente en la infeccién por VEB, sintomas sugerentes de coles-
tasis como ictericia o prurito son raros y mas caracteristicos
de la poblacién adulta®. En una revisién de casos ocurridos
entre 1966 y 2004 (bases de datos EMBASE y MEDLINE),
realizada en septiembre de 2005, se encontraron 24 casos de
colestasis en enfermos de mononucleosis infecciosa inclu-
yendo adultos y nifios.

No se conoce el mecanismo exacto por el que el VEB pro-
duce dafio hepatico, aunque se ha descartado un efecto cito-
patico directo y se ha especulado que las células inflamato-
rias (linfocitos T y células natural-killer), reactivas a la pro-
liferacion de linfocitos B inducida por el VEB, podrian estar
implicadas en la necrosis hepatocelular®. Tampoco se ha
establecido el mecanismo por el cual el VEB es capaz de pro-
vocar colestasis, pero podria justificarse por la inhibicién de
la enzima antioxidante superéxido dismutasa o por la infec-
cién directa del epitelio biliar por el VEB®.
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Por tanto, esta paciente es una manifestacién poco usual
de una infeccién frecuente en la que paradéjicamente no se
evidencia incremento en las cifras de los enzimas de coles-
tasis GGT y FA (discreta elevacion de la segunda, que se
aproxima a las cifras normales de un nifio de esta edad),
pero si clinica compatible con prurito intenso y cifras de bili-
rrubina sérica marcadamente elevadas a expensas, funda-
mentalmente, de su forma conjugada, lo que queda consta-
tado en las pruebas analiticas.

Descartado el déficit congénito de GGT, rara enferme-
dad autosémica recesiva con GGT indetectable, cuatro pro-
cesos se describen como colestasis con GGT normal: coles-
tasis gravidica, colestasis por anticonceptivos orales, hepa-
titis colestasica por virus Ay las colestasis intrahepéticas
familiares (CIFP). No encuadrable nuestra paciente en nin-
guno de los tres primeros grupos, ni por la edad de pre-
sentacion, tampoco en las formas CIFP 1y 2 por la edad
de presentacién, podria tratarse de un primer episodio de
la denominada colestasis intrahepdtica recurrente benigna
(BRIC), entidad que se caracteriza por episodios agudos
intermitentes de ictericia y prurito, con GGT normal (no
se eleva por el bajo nivel de sales en bilis y el menor efecto
detergente de estas con respecto a otras colestasis clasicas),
que se resuelven espontaneamente y con normalidad clini-
co-analitica en las intercrisis”!V- Dado que las recurrencias
pueden ser desencadenadas por infecciones, nuestra pacien-
te podria padecer dicha entidad clinica y solo la evolucién
posterior nos lo confirmara.
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Asociacion entre gastroenteritis aguda leve y convulsiones

afebriles benignas
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RESUMEN

Introduccién: La presentacion de convulsiones benig-
nas afebriles durante una gastroenteritis leve sin deshidra-
tacion ni fiebre ni alteraciones electroliticas es una asocia-
ci6n descrita con relativa frecuencia en Asia, siendo mas des-
conocida fuera del continente asiatico.

Casos clinicos: Se describen las caracteristicas de cua-
tro casos de lactantes que ingresaron en nuestro hospital por
presentar convulsiones afebriles asociadas a gastroenteritis
agudas. En tres de los cuatro casos se identific la presen-
cia de Rotavirus en heces y en todos los casos la evolucién
ha sido favorable.

Comentarios: Probablemente, esta entidad es infra-
diagnosticada en nuestro pais. Reconocer esta entidad debe
servirnos para evitar tratamientos antiepilépticos prolon-
gados e intensos.

Palabras clave: Convulsiones; Rotavirus; Gastroenteri-
tis.

ABSTRACT

Introduction: The presentation of benign seizures
afebriles in association a slight gastroenteritis without dehy-
dration or fever or electrolytic imbalance is an association
described with relative frequency in Asia, not being more
known out of the Asian continent.

Case reports: There are described the characteristics of
four cases who joined our hospital for presenting convul-
sions afebriles associated with gastroenteritis acute. In three
of four cases Rotavirus’s presence was identified in dregs
and in all the cases the evolution has been favorable.

Conclusions: Probably this entity is infradiagnosticada
in our country. To recognize ourselves this entity must serve
to avoid anti-epileptic long and intense

Key words: Seizures; Rotavirus; Gastroenteritis.

INTRODUCCION

La existencia de asociacion entre convulsiones afebriles
y gastroenteritis aguda (GEA) viral leve era una entidad
poco conocida fuera del continente asiatico. Actualmente
estdn apareciendo articulos sobre esta patologia realiza-
dos en otros continentes como Europa y América®?.

Este tipo de convulsiones en nifios previamente sanos
sin alteraciones neuroldgicas, no asociadas a fiebre, deshi-
dratacién ni desequilibrio hidroelectrolitico importante en
el contexto de una gastroenteritis aguda viral, se caracteri-
zan por tener un cardcter benigno con buen prondstico sin
precisar tratamientos especificos prologados, por lo cual es
importante conocer su existencia e identificarlas.

Se presentan las caracteristicas de cuatro casos de con-
vulsiones afebriles benignas asociadas a GEAs leves ingre-
sadas en nuestro hospital.
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CASO CLINICO 1

Nifia de 25 meses que ingresa por haber presentado dos
crisis convulsivas ténico-clonicas generalizadas afebriles de
corta duracién; la paciente habia comenzado hacia 3 dias
con un cuadro de gastroenteritis aguda leve que persistia
en la actualidad. Como antecedentes familiares destacan
que era la tercera de tres hermanos y tenfa un primo de 9
afios que habfia tenido crisis febriles. No habia recibido la
vacuna frente al rotavirus y su desarrollo psicomotor era
normal. En la exploracién fisica no presentaba ningtin dato
de deshidratacién ni de focalidad neuroldgica y en la ana-
litica tanto la urea, como la creatinina, el ionograma y la glu-
cemia fueron normales. En las primeras horas tras su ingre-
so presenta una tercera crisis tonico-clénica generalizada,
la cual cedi6 con una dosis de diazepam rectal. Se le reali-
zaron TAC cerebral y EEG que fueron normales; en el estu-
dio de las heces se objetivo la presencia de rotavirus. Ha sido
posteriormente controlada en consulta de neurologia infan-
til sin haber presentado ningtin nuevo episodio convulsivo
y ha sido dado de alta de dicha consulta.

CASO CLINICO 2

Lactante mujer de 19 meses que presenta tras 2 dias de
haber comenzado con vomitos y diarrea una crisis genera-
lizada afebril de cinco minutos de duracién. Como antece-
dente familiar refiere que tanto una tia paterna como un tio-
abuelo paterno eran epilépticos. Tercera de tres hermanas.
Su embarazo, parto y periodo perinatal transcurrieron sin
incidencias y su desarrollo psicomotor era normal. No vacu-
nada frente a rotavirus. La exploracién fisica fue normal.
Durante el ingreso no presenta ninguna nueva crisis. En la
analitica no tenfa alteraciones hidroelectroliticas y el EEG
fue normal. La deteccién de rotavirus en heces fue positi-
va. No se le realiza ninguna prueba de neuroimagen ni segui-
miento posterior por neurologia infantil

CASO CLINICO 3

Nifia de 27 meses que acude a urgencias por haber pre-
sentado una crisis convulsiva tonico-clénica generalizada
afebril de cedié espontdneamente y refiriendo el inicio de
GEA 3 dias antes. Cuando se la estaba explorando sufre un
nuevo episodio convulsivo ténico-clénico generalizado que
cede con diazepam rectal, con temperatura timpénica de
37°C. Sus dos hermanos de 10 meses y 6 afios habian tenido
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GEA recientemente y no tenia ningtn antecedente de pato-
logia neurolégica en la familia. Vacunacién completa con
vacuna frente a la varicela y no frente a rotavirus. En la explo-
racién fisica no presenta signos de focalidad neurolégica,
meningeos negativos y buen estado de hidratacién. En la
analitica, sodio de 131 mEq/L, GOT 77 U/L, GPT 38 U/L;
resto normal. Durante el ingreso, en un periodo de tiempo
menor de 5 horas presenta 3 nuevas crisis convulsivas gene-
ralizadas afebriles que precisan diazepam i.v. y una dosis de
acido valproico i.v. seguida de perfusion continua. Se le rea-
liza TAC cerebral de urgencia en el que no se observan hallaz-
gos patologicos. Posteriormente, evolucioné favorablemen-
te, sin presentar nuevas crisis. El EEG fue normal. En el ana-
lisis de las heces se objetiva rotavirus positivo. Se le retir6 el
tratamiento anticomicial antes del alta. Seguimiento poste-
rior por neurologia infantil, sin presentar nuevas crisis.

CASO CLINICO 4

Lactante mujer de 18 meses que ingresa por haber pre-
sentado dos crisis convulsivas generalizadas afebriles de
escasa duraci6n en el contexto de un cuadro de vomitos y
diarrea que habia comenzado hacfa tres dias; la segunda cri-
sis cedi6 con diazepam rectal en el centro de salud. No tenia
ningtn antecedente familiar de patologia neurolégica. No
antecedentes personales de interés. En la exploracién no se
aprecia focalidad neuroldgica; los signos meningeos eran
negativos con signos leves de deshidratacion. En la anali-
tica destaca un valor de sodio de 129 mEq/L, siendo el resto
de las determinaciones normales. Durante el ingreso no pre-
senta ninguna nueva crisis. No se le recogié muestra de heces
para cultivo ni virologia. La TAC y el EEG fueron norma-
les.

COMENTARIOS

Las convulsiones benignas afebriles asociadas con GEA
viral leve y mas concretamente con las producidas por rota-
virus fueron descritas por primera vez por Morooka en Japén
en 19829, Las mayoria de las series publicadas sobre esta
patologia son de origen asiatico (Japén, Taiwdn, y Hong
Kong)“*®, pero en los tltimos afios estan apareciendo publi-
caciones sobre esta entidad tanto en Europa como en Amé-
rica®?. El primer articulo realizado en Espafia sobre este
cuadro clinico aparece en el aio 2005; sus autores son de
Santiago de Compostela” y fue seguido de publicaciones
procedentes de Cuenca y Sevilla®”). Parece, por lo tanto, que



esta entidad ha dejado de ser exclusiva del continente asié-
tico. Ademas, si se comparan las caracteristicas de estas con-
vulsiones en las distintas series publicadas, independiente-
mente del continente en el que hayan tenido lugar, son muy
semejantes.

El rotavirus es el principal causante de GEAs virales en
lactantes y ademas es el principal agente responsable de esta
entidad. Se conoce que las infecciones por rotavirus, aunque
es raro, pueden asociarse con manifestaciones neuroldgicas:
encefalitis-cerebelitis o convulsiones afebriles?. Existe, ade-
mas, mayor riesgo de convulsiones si la GEA es debida al
rotavirus, aunque otros virus como los enterovirus, astrovirus,
calicivirus, también se han identificado como asociados a
convulsiones afebriles benignas™. Las GEAs por rotaviris
tienen un mayor riesgo de encefalopatia si las comparamos
con las GEAs bacterianas?. La fisiopatologia por la que
se producen este tipo de convulsiones es desconocida. El
RNA del rotavirus ha sido detectado por medio de la reac-
cién en cadena de la polimerasa tanto en el liquido cefalo-
rraquideo como en la sangre de ocho nifios japoneses con
convulsiones en la fase aguda de la GEA™. Esto puede suge-
rir que el virus invade el sistema nervioso central a través
de los vasos sanguineos y que el tropismo del rotavirus no
se limita al entericito, apareciendo su RNA en localizacio-
nes extraintestinales.

Estas convulsiones afectan a ambos sexos y se producen
principalmente en lactantes con edades comprendidas entre
1y 2 afios de edad, aunque también se han observado en
nifios de hasta 6 aflos®. Se ha descrito la asociacién entre
ellas y antecedentes familiares de convulsiones febriles (5-
7%) o de convulsiones afebriles (5-6%)®¥; aunque en otras
series mas reducidas no se habian detectado dichos antece-
dentes familiares'*!%. Si observamos las caracteristicas de
nuestros pacientes, todos tienen edades tipicas, compren-
didas entre 1y 2 afios, con género femenino y en dos de los
casos hay antecedentes familiares de tipo neurolégico.

Las convulsiones benignas afebriles relacionadas con
GEA suelen agruparse en varias crisis, en un niimero com-
prendido entre 2 y 11 episodios, que se inician desde 24 horas
antes del comienzo de la gastroenteritis hasta 7 dias des-
pués, siendo lo mas frecuente que aparezcan entre el segun-
do y el tercer dia de evolucién de la GEA y cedan en 48
horas®!419, Son generalmente crisis de corta duracién, habi-
tualmente duran menos de 5 minutos y es raro que se pro-
longuen mas de diez minutos aunque existen casos descri-
tos de hasta veinte minutos de duracion e incluso, recien-
temente, se han publicado dos casos que llegaron a progre-
sar a estatus convulsivo en nuestro medio®. En relacién con
el tipo de crisis, lo més frecuente es que sean generalizadas
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aunque también se han descrito ausencias, crisis parciales
simples, complejas y secundariamente generalizadas,
pudiendo, incluso, un mismo paciente presentar crisis de
diferente semiologia®141%.

La realizacion del EEG interictal es esencial para hacer
el diagnostico diferencial. Los estudios de neuroimagen y
la punci6én lumbar son normales en la mayoria de los casos
y no serian necesarios en los casos con crisis generalizadas.
Tres de los cuatro casos que han ingresado en nuestro hos-
pital han sido crisis en racimos, coincidiendo ademas que
en tres de los cuatro las convulsiones se produjeron al ter-
cer dia de inicio de la GEA y todas ellas fueron de corta dura-
cién y generalizadas.

El tratamiento ideal para los clusters de estas crisis toda-
via no se conoce. En muchos de los casos no precisan tra-
tamiento al ser de corta duracién, pero cuando lo precisan
son crisis dificiles de tratar, que no responden a los trata-
mientos convencionales ni incluso a la asociacién de varios
farmacos®. Por ejemplo, el diazepam, que es una de las pri-
meras alternativas al tratamiento de las convulsiones en
pediatria, se considera poco efectivo y poco ttil en estos
casos1® y, sin embargo, la infusién continua de lidocaina se
ha descrito como efectiva en pacientes que no respondian
al fenobarbital, siendo este un tratamiento poco comtn en
pediatria y muy agresivo®. Antes de comenzar con trata-
mientos antiepilépticos a altas dosis o en perfusion conti-
nua hay que conocer que el cluster no suele durar mas de 48
horas y que la recurrencia o el desarrollo de epilepsia pos-
terior es muy raro, por lo que no se recomienda iniciar tra-
tamientos tan intensos o continuarlos en el tiempo®. Se trata
de crisis que tienen buen prondstico sin precisar tratamientos
especificos y sin repercusion posterior para el desarrollo psi-
comotor; incluso en los casos que progresaron a estatus epi-
léptico, la curacion fue completa y sin repercusion para el
desarrollo®. En nuestros casos se pautd tratamiento anti-
comicial en perfusién a uno de los cuatro nifios y el segui-
miento posterior ha sido favorable en todos ellos, sin haber
presentado nuevas crisis comiciales de ningtn tipo.
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RESUMEN

Los desordenes alimentarios constituyen un problema
frecuente en la edad pediatrica. Los mas conocidos son los
clasicos trastornos de la conducta alimentaria (TCA), en
especial, la anorexia nerviosa (AN). Sin embargo, existen
otras patologias con sintomatologia muy similar que deben
considerarse en el diagnéstico diferencial, como el miedo al
atragantamiento o “choking phobia”, menos conocida, pese
al aumento progresivo de su prevalencia. Los pacientes pre-
sentan un intenso miedo a atragantarse, evitando ingerir
alimentos sdlidos, bebidas o pastillas, en ausencia de pato-
logia orgénica subyacente. El tratamiento precoz es funda-
mental para que tenga lugar una buena evolucion; de ahi la
importancia de establecer un diagndstico correcto lo mas
pronto posible. Presentamos dos casos clinicos de nifos diag-
nosticados de miedo al atragantamiento, desencadenada
por un suceso traumético, que ingresaron en la Unidad de
Psiquiatria Infanto-Juvenil del Hospital Clinico Universita-
rio de Valladolid.

Palabras clave: Anorexia; Fobia al atragantamiento;
Nifios; Trastornos de la deglucién.

ABSTRACT

Eating disorders represent some of the most common
problem behaviours in children. The best known are the

classic eating disorders, especially, the anorexia nervosa
(AN). Nevertheless, we can make differential diagnosis with
other pathologies who present similar symptomatology, as
the fear of choking or “choking phobia”, less known and
with still confused diagnostic criteria, in spite of the pro-
gressive increase of its prevalence. The patients present an
intense fear of choking, they avoid to consume solid food,
drinks or tablets, in absence of organic medical problem.
The early treatment is fundamental in order to obtain a good
evolution, therefore it is important to establish an accurate
diagnosis as soon as possible. We describe two cases of chil-
dren with fear of choking, triggered by a traumatic event,
who were admitted to the Unit of Infanto-juvenile Psychi-
atry of the Clinical University Hospital of Valladolid.

Key words: Anorexia; Choking Phobia; Children; Deg-
lutition disorders.

INTRODUCCION

La fobia al atragantamiento o “choking phobia” se defi-
ne como un intenso miedo a atragantarse, evitando inge-
rir alimentos s6lidos, bebidas o pastillas, en ausencia de
patologia organica subyacente®. E1 DSM-IV-TR clasifica
las fobias como trastornos de ansiedad, englobando el
miedo al atragantamiento dentro de las fobias especificas.
Y no debe confundirse con la anorexia nerviosa®, ni tam-
poco con aquellos casos en los que existe una incapacidad
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persistente para comer adecuadamente, puesto de mani-
tiesto por una incapacidad significativa para ganar peso
o por una pérdida de peso significativa durante por lo
menos 1 mes, y que puede englobarse dentro de los tras-
tornos de la ingestién alimentaria de la infancia o la nifiez
(F98.2 CIE 10). El tratamiento precoz es fundamental para
que tenga lugar una buena evolucién; de ahi la impor-
tancia de establecer un diagnéstico correcto lo mas pron-
to posible.

CASO CLINICO 1

Nifia de ocho afos, sin antecedentes patoldgicos de inte-
rés, salvo taquipnea transitoria neonatal. Desde hace apro-
ximadamente un afio, tras un episodio de atragantamien-
to con cereales, dej6 de ingerir alimentos s6lidos, con inges-
ta exclusiva de liquidos por dudosa disfagia, con repercu-
si6n ponderal progresiva. Es remitida sucesivamente a las
consultas de ORL y digestivo, descartando causa organica,
con una analitica, estudio inmunoldgico, examen ORL y
endoscopia digestiva alta normales. Tras una leve aparen-
te mejoria, presenta un episodio de faringitis con odinofa-
gia, con el que sufre una agudizacién del cuadro, con res-
triccion alimentaria y astenia progresiva, lo que motiva con-
sulta e ingreso en la Unidad de Psiquiatria Infanto-Juvenil.
Se instaura dieta blanda y medidas conductuales. Se invo-
lucra a la familia, que ponia de manifiesto gran angustia
por la sintomatologia, dedicindole excesiva atencién duran-
te las comidas. No precisa tomar ningtin tipo de tratamiento
psicofarmacolégico. Durante los veinte dias de ingreso se
observa progresiva normalizacion clinica. Es revisada men-
sualmente en la consulta de Paidopsiquiatria, durante tres
meses, dandose de alta, sin recidiva del cuadro en el lti-
mo afio.

CASO CLINICO 2

Nifia de cinco afios, sin antecedentes patologicos de
interés, salvo hiperbilirrubinemia neonatal tratada con foto-
terapia. Como antecedentes familiares destacaban una buli-
mia nerviosa en la madre y tratamiento psiquidtrico no
especificado en la abuela paterna. A raiz de oir comentar
cémo una prima suya habia sufrido un episodio de atra-
gantamiento, empez6 a disminuir la ingesta alimentaria
por temor a ahogarse. La reduccion de la ingesta llegé a
ser completa los dos dias previos. Los padres habian inten-
tado todo tipo de estrategias para evitarlo, sin resultado.
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Ingresa en la Unidad de Psiquiatria Infanto-Juvenil a los
cinco dias del inicio del cuadro; se realiza analitica san-
guinea y de orina, sin hallazgos patolégicos. Al principio,
muestra una actitud hostil, consiguiendo paulatinamen-
te una mayor colaboracion en la relacién terapéutica. Su
miedo cede poco a poco, con gran satisfaccion personal
por la evolucién. Permanece ingresada durante quince dias,
realizando tratamiento con ansioliticos la tltima semana.
Al alta se aconseja a la familia siete dias mas de medica-
cién y se les recomienda mantener una actitud neutra que
no favorezca la angustia a la hora de las comidas. Al mes
del ingreso es revisada una vez en la consulta de Paidop-
siquiatria, con remisién de la sintomatologia, decidiéndo-
se el alta definitiva.

DISCUSION

No hay datos epidemiolégicos de choking phobia, ya que
en la literatura solo se recogen series de casos®#. Sin embar-
go, se estima que su prevalencia estd aumentando, ya que
aparecen mayor nimero de publicaciones en los tltimos
afios®.

En nifios aparece de modo muy similar a la anorexia ner-
viosa, siendo mas frecuente su debut en torno a la adoles-
cencia, y en mujeres. A diferencia de esta, los pacientes temen
el acto de comer, no sus consecuencias. Ademds, la percep-
cion de la imagen corporal no aparece distorsionada y coo-
peran bien a la hora del tratamiento, a diferencia de los afec-
tos de trastornos de la conducta alimentaria. En el diag-
nostico diferencial hay que descartar en primer lugar, posi-
ble patologia organica subyacente y considerar otras enti-
dades, como la disfagia funcional, que consiste en una inca-
pacidad solo para el acto de tragar. Esta tiltima podria con-
siderarse dentro del mismo espectro de la enfermedad, pero
con una sintomatologia mucho mas leve, ya que los pacien-
tes suelen ser capaces de tomar liquidos, evitando tnica-
mente los solidos®?.

El desencadenante del proceso suele ser un episodio
traumadtico de atragantamiento, generalmente con un ali-
mento, aunque también se ha descrito secundaria a un fac-
tor estresante vital, o a haber presenciado o tenido noticia
de un atragantamiento en otra persona®, como ocurre en
nuestro segundo caso.

El tiempo de evolucion de la fobia hasta acudir a con-
sulta suele ser muy variable, como vemos en la diferencia
que existe entre nuestros dos pacientes, pudiendo prolon-
garse varios afios, aunque en nifios, en general, es mucho
mas breve que en adultos.



Es muy frecuente la comorbilidad con otros trastornos
psiquiatricos, aunque no sea lo caracteristico de esta pato-
logfa. Pocas investigaciones sefialan antecedentes familia-
res, como podemos comprobar que existen en nuestro segun-
do caso, y por eso el diagnéstico en esta paciente fue ini-
cialmente mas complicado.

La evolucion es favorable, siendo mejor cuanto mas
precozmente se instaure el tratamiento. Este es funda-
mentalmente psicolégico, utilizdndose la terapia cogni-
tivo-conductual®!?, como en los casos expuestos, y que
incluye en los casos graves la separacion del medio fami-
liar por la sobreproteccién y ansiedad que existe con fre-
cuencia en el mismo. En ocasiones, al tratamiento psico-
terapéutico se le asocian farmacos, siendo los mas utili-
zados las benzodiacepinas y los antidepresivos. En los
casos graves es necesario instaurar paralelamente un
soporte nutricional con un suplemento hipercaldrico, sien-
do excepcional tener que recurrir a la nutricion enteral en
las primeras fases.

Creemos que es fundamental el conocimiento de este
cuadro por parte de los especialistas en pediatria para ins-
taurar una terapia adecuada lo mas temprana posible, dada
la buena respuesta de estos nifios y el aumento de la fre-
cuencia de esta patologia. Asimismo, queremos destacar
el papel que representan las Unidades de Hospitalizacién
de Psiquiatria Infanto-Juvenil en el abordaje de estos pro-
cesos en colaboracion con Pediatria.

C. GARCIA DE RIBERA Y COLS.
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Caso clinico

Hipercalcemia mantenida secundaria a necrosis grasa subcutanea

R. PARDO!, M. MORAN', C.C. ALVAREZ?, G. SOLIS!

Servicios de 'Pediatria y 2Dermatologia. Hospital de Cabueries. Gijon. Asturias.

RESUMEN

Introduccién: La necrosis grasa subcutdnea del recién
nacido es una paniculitis transitoria aguda de presentacion
infrecuente en la infancia, con lesiones cutaneas caracte-
risticas y de evolucion generalmente benigna. De las diver-
sas complicaciones asociadas, la hipercalcemia es la més fre-
cuente y la mas severa.

Caso clinico: Neonato de sexo femenino nacida de gesta-
cién a término, que ingresa en una Unidad de Neonatologia
por sindrome de aspiracién meconial. En las primeras horas
de vida presenta acidosis mixta severa, hipoglucemia, trom-
bopenia y recibe tratamiento con ventilacién mecénica y anti-
bioterapia. Presenta nédulos violaceos en la region glutea y
la espalda a los 4 dias de vida, con diagnéstico final de necro-
sis grasa subcutdnea tras estudio histopatoldgico. Las lesio-
nes cutdneas han evolucionado favorablemente. Durante los
primeros meses de vida present6 hipercalcemia moderada
que curso clinicamente con episodios de irritabilidad, recha-
zo de tomas y estancamiento ponderal. Recibi6 tratamiento
con hidratacion intravenosa, exclusién de vitamina D y cor-
ticoides, con normalizacion de los niveles de calcio sérico a los
12 meses de edad sin evidencia de calcificaciones tisulares.

Conclusiones: Es imprescindible un seguimiento precoz
y prolongado de los pacientes con necrosis grasa subcuta-
nea, sobre todo para la deteccion temprana de alteraciones
metabdlicas potencialmente graves como la hipercalcemia.

Palabras clave: Necrosis grasa subcutanea; Hipercal-
cemia; Neonato.

ABSTRACT

Introduction: Subcutaneous fat necrosis of the newborn
is an uncommon panniculitis, with carachteristical skin
lesions; prognosis is considered good. Several complications
have been reported, being hypercalcaemia the most frequent
and severe.

Case: Female newborn had a history of meconium aspi-
ration syndrome, acidosis, hypoglicemia and thrombocy-
topenia, thus she was treated with mechanical ventilation
and antibiotics in a Neonatal Unit. Violaceus subcutaneous
nodules in back and buttocks appeared at day 4. Diagnosis
of subcutaneous fat necrosis was made by dermatologists
based on clinical and histological findings obtained by skin
biopsy; cutaneous lesions disappeared after several months.
The patient had moderate symptomatic hypercalcaemia,
presenting irritability, feeding problems and failure to thrive,
and she received treatment with intravenous fluids and
short-term oral steroids therapy. Serum calcium was nor-
mal by 12 months-old with no evidence of tissue calcifica-
tions.

Conclusions: Patients with subcutaneous fat necrosis
must be under surveillance on first months of life in order
to early detection of metabolic complications such hyper-
calcaemia.

Key words: Subcutaneous fat necrosis; Hypercalcaemia;
Newborn.
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Figura 1. Aspecto macroscépico de las lesiones de NGS en el perio-
do neonatal.

INTRODUCCION

La necrosis grasa subcutanea (NGS) del recién nacido es
una paniculitis transitoria aguda de presentacion infrecuente
en la infancia®?, que ocurre en las primeras semanas de
vida, relacionada de forma general con situaciones de estrés
en el periodo neonatal. Las lesiones caracteristicas de la NGS
son nddulos subcutaneos, méviles, de superficie rojo-vio-
lacea y consistencia firme, distribuidos preferentemente en
espalda, region gliitea, mejillas y region proximal de extre-
midades, con hallazgos histopatoldgicos habitualmente diag-
nosticos. La evolucion es generalmente benigna, con reso-
lucién de las lesiones cutdneas en varias semanas®. Las com-
plicaciones descritas de esta enfermedad son principalmente
la hipoglucemia, la trombopenia, la atrofia cutdnea residual
y la hipercalcemia, que es la més frecuente y también la
potencialmente mas grave, por lo que los pacientes con NGS
deben ser vigilados periédicamente. Se presenta a conti-
nuacién un caso clinico con las alteraciones cutdneas y meta-
bélicas previamente descritas.

CASO CLINICO

Recién nacido de sexo femenino, que ingresa en la Uni-
dad de Neonatologia por dificultad respiratoria y sindrome
de aspiracién meconial. Procede de una gestacion a térmi-
no, controlada, que cursé con diabetes gestacional tratada
con dieta. La madre de la paciente padece hipotiroidismo y
hepatitis C crénica. Parto mediante cesarea por falta de pro-
gresién y pérdida de bienestar fetal. Liquido meconial intra-

R. PARDO Y COLS.

en el citoplasma de los adipocitos y de las células gigantes mul-
tinucleadas, caracteristicas de la necrosis grasa subcutanea.

parto, por lo que la paciente precisa aspiraciéon endotraqueal
y ventilacion posterior con bolsa y mascarilla (puntuacion
del test de Apgar 5/8). Presento acidosis mixta grave al naci-
miento (pH 6,96, pCO2 56 mm Hg; EB -19 mmol/L) y reci-
bié tratamiento inmediato con ventilacién mecanica, una
dosis de surfactante endotraqueal, antibioterapia y bicar-
bonato, con mejoria del proceso respiratorio en 72 horas. Se
comprobé también la presencia de plaquetopenia (30.000
plaquetas/mcrl) y alteracién de los tiempos de protrombi-
na y tromboplastina parcial, aunque sin signos evidentes de
sangrado, por lo que recibi6 una transfusion de plaquetas,
vitamina Ky plasma fresco congelado. A las 24 horas de
vida la nifia presentd una lesién violdcea en la espalda de
bordes mal definidos, que impresionaba clinicamente en las
primeras horas como hematoma; a los 3-4 dias la lesién habia
progresado de forma significativa y se podia apreciar la exis-
tencia de varios nédulos de consistencia dura y superficie
eritematosa, caliente, de color rojo violaceo, localizados en
la regién glitea y en la espalda, donde confluian formando
una gran placa que ocupaba gran parte de su superficie (Fig.
1). Fue valorada por el Servicio de Dermatologia, que ante
la sospecha de NGS realiz6 una biopsia cutanea que con-
firm¢ el diagndstico; se observaba en el estudio histopato-
l6gico una paniculitis lobulillar con un infiltrado inflama-
torio granulomatoso y con presencia de hendiduras en forma
de aguja y de disposicion radial en el citoplasma de los adi-
pocitos y de las células gigantes multinucleadas (Fig. 2). Pre-
sentd en las primeras semanas de vida hipercalcemia leve
(11,5 mg/dl) intermitente, con un control de calcio sérico
previo al alta de neonatologia (27 dias de vida) normal. Se
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Hipercalcemia mantenida secundaria a necrosis grasa subcutanea

Figura 3. Aspecto residual de las lesiones a los 4 meses de vida.

pauté dieta normal para su edad con férmula de inicio y no
se inicia vitaminoprofilaxis con vitamina D.

La paciente acudio a revisién a consultas externas a los
45 dias de vida y presentaba buen estado general, aunque
con fases de irritabilidad y escasa ganancia ponderal. Las
lesiones habian involucionado de forma llamativa, persis-
tiendo atin cierta induracién y una superficie cutinea de
aspecto abollonado (Fig. 3). En las pruebas complementa-
rias realizadas se observo hipercalcemia moderada (12,6
mg/dl) y cociente calcio/creatinina urinario elevado (1,16),
con disminucién de la hipercalcemia (11 mg/dl), parato-
hormona (PTHi) disminuida (3,4 pg/ml) y niveles elevados
de 1,25 dihidroxivitamina-D; (79 pg/ml); se realiz6 ecogra-
tia renal y calciuria en muestra de orina de 24 horas que
resultaron normales. Se decidi6 ingreso para hidratacion
intravenosa, con normalizacion posterior de calcemia.

Alos 2,5 meses de vida consulté nuevamente por irri-
tabilidad de 4 dias de evolucién, con nivel sérico de calcio
de 11,9 mg/dly calciuria normal. La ecografia renal mostro
ectasia piélica izquierda de 7 mm sin otros hallazgos. Se trat6
nuevamente con hidratacion intravenosa y dos dosis de furo-
semida; la nifia presentd remision de la clinica y buena
ganancia ponderal, con calcemia al alta 11,5 mg/dl. Ante
persistencia de hipercalcemia leve-moderada se decidi6 ini-
ciar tratamiento con prednisolona oral a dosis de 1
mg/kg/diay se programo control una semana después, en
el que nuevamente presentaba irritabilidad; se determiné
calcemia de 11,9 mg/dl y se programé nuevo ingreso para
hidratacion, con evolucién favorable en escasos dias. Se deci-
di6 suspender tratamiento con corticoides orales y segui-
miento estrecho para valorar cambio de tratamiento, insis-
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tiendo a la familia en mantener un adecuado estado de hidra-
tacion; sin embargo, durante el seguimiento ambulatorio
posterior mantuvo niveles de calcio entre 11,5-11,9 mg/dl
sin tratamiento farmacol6gico, con buena ganancia pon-
deral, sin nuevos episodios de irritabilidad ni vémitos, con
controles ecograficos renales y cerebrales normales, y sin
hipercalciuria asociada. Las determinaciones del calcio séri-
co se normalizaron a los 12 meses de edad, y no ha presen-
tado nuevas incidencias. Las lesiones cutédneas regresaron
de forma completa sin dejar atrofia ni calcificacion distrofi-
ca residual.

DISCUSION

La NGS es una enfermedad poco frecuente que perte-
nece al grupo de las hipodermitis o paniculitis lobulilla-
res. Los pacientes son generalmente neonatos a término que
han presentado en mas del 95% de los casos situaciones rela-
cionadas con dificultades en el parto® (hipoxemia, aspira-
ciéon meconial, hipotermia, infecciones, traumatismos loca-
les) o bien se asocia a determinadas condiciones maternas,
tales como diabetes gestacional, preclampsia o uso de far-
macos®.

La patogenia de esta entidad no esta suficientemente
aclarada, y se han postulado diversas teorias:

a) Diferente composicién de los adipocitos en el neonato®.

b) Mayor concentracion de acidos grasos saturados en la
grasa del recién nacido, que tienen un mayor punto de
fusién y menor de solidificacién y, por tanto, mayor ten-
dencia a cristalizar por la accién de distintas noxas®.

¢) Lainmadurez de los sistemas enziméticos que regulan
el metabolismo de los dcidos grasos®©.

d) Lesiones hipéxicas del tejido graso subcutdneo secun-
dario a traumatismos locales?.

Sea cual fuere el mecanismo exacto, las manifestaciones
cutdneas tipicas de esta enfermedad son la presencia de pla-
cas y noédulos eritematosos, indurados y de consistencia
firme, localizados en la espalda, la region gltitea, los hom-
bros y las mejillas, que se desarrollan generalmente en las
primeras seis semanas de vida y con tendencia esponta-
nea a la desaparicion®. Si se produce una intensa licuefac-
cion grasa, las lesiones pueden ser fluctuantes, con apari-
cion de regiones quisticas y nodulares, que pueden acom-
paiiarse de sobreinfeccién®. Es frecuente, como ocurrié en
nuestro caso, que la impresién clinica inicial sea el de una
lesion vascular, si bien a los 3-4 dias las lesiones ya comen-
zaron a parecer tipicas de NGS. En muchos casos no existe
afectacion residual, si bien se han descrito casos de atrofia



cutdnea residual leve. La biopsia es importante para el diag-
ndstico, y muestra areas de necrosis grasa junto con una
paniculitis lobulillar granulomatosa, observandose hendi-
duras en forma de aguja de disposicién radial en el interior
de los adipocitos o de las células gigantes multinucleadas®,
tal y como se observa en la figura 2 de nuestro caso. El diag-
nostico diferencial debe realizarse sobre todo con el escle-
redema neonatal®, que ocurre en neonatos prematuros gra-
vemente enfermos; cursa con una afectacion mas generali-
zada de la piel, la cual adopta un aspecto céreo, rigido y pali-
do y su evolucién es habitualmente desfavorable.

Se han descrito diversas manifestacién extracutdneas
asociadas a la NGS, mediante aportaciones aisladas de casos
clinicos1V y, mas recientemente, de series de pacientes con-
trolados en grandes hospitales?. Son especialmente fre-
cuentes la hipoglucemia y la trombocitopenia, que también
se present en nuestro caso, y que probablemente estan rela-
cionadas con la situacién de hipoxia perinatal o, en el caso
de la hipoglucemia, con la diabetes gestacional materna. La
trombocitopenia suele aparecer antes de la instauracién
de las lesiones cutaneas y habitualmente se resuelve en pocos
dias sin complicaciones. Su origen es desconocido, si bien
se ha postulado la posibilidad de un secuestro local de pla-
quetas en la grasa lesionada. También se describen otras
alteraciones en la literatura como hipertrigliceridemia y ane-
mia#69, que no hemos constatado en nuestro caso.

La hipercalcemia es la complicacién més frecuente y mas
severa de la NGS, en especial por sus posibles efectos rena-
les y cardiovasculares. La teoria etiopatogénica mas acep-
tada que explique la hipercalcemia es la produccién extra-
rrenal de 1,25-dihidroxivitamina D; por los macréfagos del
tejido granulomatoso, lo que produciria un aumento en la
absorcion intestinal de calcio®), si bien otros autores defien-
den que es consecuencia de la excesiva liberacién de los
depdsitos 6seos?. Esta complicacion no es inmediata, sino
que aparece habitualmente entre 1y 6 meses tras las lesio-
nes cutaneas, lo que obliga a un seguimiento estrecho de
estos pacientes. Las manifestaciones clinicas de la hipercal-
cemia mas habituales son la irritabilidad, letargia, vomitos,
deshidratacién, fallo de medro, poliuria, polidipsia. Si no se
corrige, puede precipitar de forma aguda un paro cardia-
co 0 una insuficiencia renal. Las complicaciones a largo plazo
incluyen habitualmente la presencia de calcificaciones rena-
les, 6seas, cutaneas o cerebrales, si bien revisiones recientes
sugieren que el nimero de casos no es tan elevado como se
sugeria previamente®. En el caso de nuestra paciente, pre-
sentd al menos dos ingresos por irritabilidad que proba-
blemente son atribuibles a la hipercalcemia moderada que
presentd, asi como los perfodos de estancamiento ponderal.
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El tratamiento de estos pacientes no estd uniformente
establecido?, e incluye como medidas generales la inges-
ta pobre en calcio, evitar la administracién de vitamina D y
mantener un adecuado estado de hidratacion, con admi-
nistracién de suero salino fisiolégico por via intravenosa
si es preciso. En cuanto al tratamiento farmacoldgico, exis-
ten varias opciones: la furosemida puede ser til para indu-
cir calciuresis, aunque su uso ha de ser prudente para evi-
tar situaciones de deshidratacion que empeoren la situacién
hipercalcemia. Los glucocorticoides interfieren en el meta-
bolismo de la vitamina D y frenan la produccién extrarre-
nal de 1-25 dihidroxivitamina D;. También se han utilizado
calcitonina y bifosfonatos (en especial pamidronato) con
resultados aparentemente satisfactorios; de estos tltimos,
el pamidronato parece de eleccién en hipercalcemias mode-
radas y persistentes®34. Nosotros hemos utilizado una pauta
corta de corticoides orales durante una semana e hidrata-
cién, con lo que se consiguié mantener los niveles plasma-
ticos de calcio entre 11-11,9 mg/dl, y normalizacion de la
calcemia a los 12 meses de vida; mientras la paciente se
encontraba en este rango de calcemia no presenté sintoma-
tologia clinica ni hipercalciuria ni tampoco evidencia de cal-
cificaciones cerebrales, cardiacas ni renales, por lo ante estos
casos leve-moderados podria ser suficiente con medidas
generales (hidrataci6n, dieta pobre en calcio y no profilaxis
de vitamina D) sin necesidad de tratamiento farmacoldgi-
co.

Dados los potenciales efectos de la hipercalcemia man-
tenida, todos los articulos revisados recomiendan controles
semanales de calcemia en las primeras 6 semanas tras el
diagndstico de necrosis grasa subcutdnea, aunque el nifio
esté asintomatico?, y vigilancia estrecha al menos hasta 6
meses tras la resolucién de las lesiones cutaneas®.
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RESUMEN

Introduccion. El déficit de atencién con hiperactividad
(TDAH) es un trastorno muy prevalente y caracterizado por
una disfuncién cognitiva, debido a fallos en las funciones
ejecutivas, en la internalizacion del lenguaje, en la organi-
zacion fonoldgica y en la regulacion verbal.

Objetivo. Identificar las dreas de dificultad y las habili-
dades en un nifio diagnosticado con posible Déficit de Aten-
cioén, con el objeto de orientar la intervencién neuropsico-
légica que se adapte al perfil del evaluado.

Hipétesis. Verificar si existe alguna relacién entre el fun-
cionamiento ejecutivo y el funcionamiento lingtiistico.

Metodologia. Para explorar la presencia de estas alte-
raciones neuropsicoldgicas, se desarrolla el estudio de un
caso de un nifio de seis aflos que presenta un patrén com-
portamental propio de déficit de atencion con hiperactivi-
dad.

Instrumentos. Para llevar a cabo el estudio se aplicaron:
1) Entrevista semiestructurada con padres y profesores; 2)
Bateria Luria-Inicial; 3) Test de Matrices Progresivas de
Raven.

Resultados. Los datos confirman una afectacién del fun-
cionamiento lingiiistico (Audicién Fonémica) y del funcio-
namiento ejecutivo (Regulacién Verbal), no siendo posible
establecer una relacion de causalidad.

Palabras clave: Audicion fonémica; Regulacion verbal;
Déficit de atencion e hiperactividad; Luria-Inicial.

ABSTRACT

Introduction. The deficit of attention with hyperactivi-
ty (TDAH) is a disorder very prevalent and characterized
by a cognitive dysfunction, which is try to explicate to fail-
ures in the executive functions, in the internalization of the
language, in the phonological organization and in the ver-
bal regulation.

Aims. To identify the areas of difficulty and the skills in
a child with a possible diagnosed with Deficit of Attention,
in order design a rehabilitation program that adapts to his
profile.

Hypothesis. To check if some relation exists between the
executive functioning and the linguistic functioning.

Methodology. To explore the presence of these neu-
ropsychology disorders. We have developed a study of case
of a six-year-old child who was several symptoms of a pos-
sible a deficit of attention with hyperactivity.

Instruments. To carry out the study they were applied: 1)
Interview semi constructed with parents and teachers; 2) Bat-
tery Luria-Initial; 3) Test of Raven's Progressive Counterfoils.

Outcomes. The information confirms an affectation of
the linguistic functioning (Phonemic Hearing) and of the
executive functioning (Verbal Regulation), not being possi-
ble to establish a relation of causality.

Key words: Phonemic hearing; Verbal regulation; Deficit
of attention and hyperactivity; Luria-Inicial.
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INTRODUCCION

De los trastornos que cursan con déficit en el funciona-
miento ejecutivo en poblacién infantil, el mas estudiado, por
el volumen de publicaciones, es sin lugar a dudas el défi-
cit de atencién con hiperactividad.

El déficit de atencién con hiperactividad es un trastor-
no con una elevada carga genética, de herencia compleja
y modulada por factores ambientales®. No cursa casi nunca
en estado puro, sino que suele encontrarse asociado a otros
problemas de distinta naturaleza, tales como perceptivo-
motores, lingiiisticos, del aprendizaje, comportamentales
e internalizantes, trastornos del lenguaje, baja competen-
cia social, tics y sindrome de Gilles de la Tourette®.

Uno de los trastornos comérbidos que con mas fre-
cuencia aparecen ligados son las dificultades de aprendi-
zaje; la comorbilidad de ambos trastornos se sittia en torno
al 25-35%9. No obstante, existe una gran variabilidad segtin
los diferentes investigadores“*®. Aunque es importante no
olvidar que el déficit lector y el déficit atencional son enti-
dades diagnoésticas y nosolégicas diferentes, con perfiles
neuropsicolégicos claramente definidos®.

Una de las explicaciones de este solapamiento se atri-
buye al déficit funcionamiento ejecutivo, que incluye procesos
que implican inhibicién y demora de la respuesta a fin de
organizar e integrar los procesos cognitivos y de la respuesta
a lo largo del tiempo®%™. El funcionamiento ejecutivo ha
sido tradicionalmente separado del funcionamiento cog-
nitivo (memoria, lenguaje y praxis)®?. Dentro del funcio-
namiento ejecutivo el constructo “memoria de trabajo”
asume un rol prominente®.

Asi, se constatan en los nifos con déficit de atencién con
hiperactividad, déficits en la memoria de trabajo®, com-
petencia esta fundamental para el desarrollo de otras com-
petencias entre ellas la lectura.

En el caso de los nifos hiperactivos, a través del estudio
del flujo sanguineo cerebral se observa un compromiso del
flujo en los 16bulos frontales y en el niicleo caudado®. Estas
evidencias apuntan a un déficit cortical en el control inhi-
bitorio de los estimulos™, que podria explicar tanto los défi-
cits cognitivos como la conducta impulsiva que se observa
en el TDAH®579),

Ademas, las funciones ejecutivas tal y como“” se desa-
rrollan durante la infancia y la adolescencia en paralelo a
los cambios madurativos que moldean la corteza prefron-
tal y sus conexiones con el resto del cerebro®.

Este desarrollo se ve afectado por la adquisicién pre-
via de otras habilidades cognitivas con las que mantiene
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una estrecha relacién, como la atencién o la memoria®.
Es un proceso lento, y dltimo desde el punto de vista onto-
génico y filogenético??, explicado por las multiples circui-
tos que las sustentan; esto explica que las funciones ejecu-
tivas resulten especialmente fragiles durante la infancia y
la adolescencia.

En este sentido®, consideran que el desarrollo de las
funciones ejecutivas durante la infancia y la adolescencia
implica el desarrollo de una serie de capacidades; sin embar-
go, en edades tempranas ya es posible observar en el nifio
conductas que sugieren que algunas de las capacidades cog-
nitivas que integran las funciones ejecutivas han iniciado su
desarrollo, si bien a esta prematura edad el control ejecuti-
vo es atin muy fragil y precario®. Centrdndonos, por ejem-
plo, en la dimensién de planificacién y su seguimiento, las
investigaciones han identificado importantes cambios entre
los 3 y los 5 afios; sin embargo, es solo hasta la edad escolar
en donde estas habilidades logran alcanzar su mayor per-
feccionamiento®.

Es en este contexto en el que formulamos nuestras pre-
quntas de investigacion, ;qué papel desempefia el funciona-
miento ejecutivo?, jexiste un déficit o un retraso en el fun-
cionamiento ejecutivo que permita explicar las dificultades
atencionales o dificultades de aprendizaje?

El objetivo de este estudio es identificar las areas de difi-
cultad y las habilidades en un nifio diagnosticado con Défi-
cit de Atencion, con el objeto de orientar la intervencién neu-
ropsicolégica que se adapte al perfil del evaluado. La hipd-
tesis de investigacidn que subyace en este estudio ha sido for-
mulada de forma estadistica: se obtienen puntuaciones por
debajo de la media en el 4rea de Funcionamiento Ejecuti-
vo y Funcionamiento Lingiiistico evaluado a través de la
bateria neuropsicolégica Luria-Inicial.

METODO

Se llevé a cabo una evaluacién neuropsicolégica con el
fin de obtener datos para establecer un diagndstico més acer-
tado a las necesidades del trabajo clinico con el nifio y poder
suministrar una estimacion lo mas sistematica y objetiva
posible de las capacidades y déficits cognitivos.

Se hace el analisis de los resultados en el marco de una
visién global del nifio, donde se tomaron en cuenta aspec-
tos psicopedagégicos y sociofamiliares, para obtener un
mejor conocimiento y en profundidad de los posibles indi-
cadores de disfuncion ejecutiva en el nifio. Se aplicé una
entrevista para padres, la Baterfa Neuropsicolégica Luria-
Inicial® y el Test de Matrices Progresivas de Raven®.



Caso referido por la madre para valoracién neuropsi-
colégica, por dificultades escolares. Se trata de un nifio de
seis afios de edad, diestro, que cursa el primer afio de pri-
maria, con problemas para concentrarse, inquieto, distrai-
do, interrumpe constantemente, no espera su turno y siem-
pre esta en movimiento. Tiene dificultades en el ambito
expresivo, le cuesta trabajo reconocer semejanzas y dife-
rencias fonolégicas, lo que sugiere que se le dificulta hacer
una relacién conceptual de palabras. Presenta deficiencia
en el ritmo del nivel de lenguaje (habla muy rapido y pre-
cipita respuestas), lo que impide que termine una idea cuan-
do ya esta estd expresando la otra. Cuando se le hacen pre-
guntas da respuestas que tienen que ver con una sola parte
de la pregunta, sin llegar a entender el concepto en su tota-
lidad. Omite silabas o fonemas o agrega otras, por lo que el
dictado, copiado o escritura espontanea es ilegible.

Estructura familiar

La entrevista es llevada a cabo con la madre, quien pro-
porciona los datos que describen la dindmica familiar. El
nifo es el menor de tres hijos y tiene una hermana de 21
afos con la que se identifica muy bien, por tenerlo bajo su
cuidado desde pequefio debido a circunstancias de trabajo
de la madre. Tiene otro hermano de 14 afios con quien pasa
la tarde regularmente, sobre todo ahora que la hermana tra-
baja fuera de la ciudad. El padre tiene 49 afios, padece de
diabetes, tiene preparacién como técnico y es empleado
en una panaderia. La madre tiene 47 afios, padece hipoti-
roidismo, es enfermera y trabaja en un hospital. Las rela-
ciones familiares se consideran buenas en general. Existe
una total convivencia y el tiempo dedicado al nifio es ade-
cuado. No se describe alguna situacién concreta o aconte-
cimientos de la relacion familiar que hayan podido afectar
el problema actual del nifto.

Historia clinica

Embarazo de 38 semanas y parto programado, sin indi-
cadores o eventos significativos de interés, con algunas cir-
cunstancias destacables durante el embarazo: trastornos
emocionales de la madre, nauseas, estrés e infecciones en
vias urinarias. El peso del nifio al nacer fue de 2,400 kg, talla
51 cm, APGAR de 6-7. El nifio presentd complicaciones
durante el parto de circulado de cordén umbilical. Buen
color de piel, sin alteraciones del suefio, evolucién del peso
y talla normal. Desarrollo motor normal, logré sostén ence-
falico a los pocos dias y se sentd a los 4 meses. Inicia gateo
a los 8 meses y deambulacion a los 15 meses. El desarrollo
de lenguaje inicia a los 6 meses con articulacién de las pri-
meras palabras, a los 18 meses se expresa adecuadamente
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sin problemas. La evolucién de su alimentacién fue ade-
cuada, control de esfinteres diurno a los 2 afios 6 meses y
nocturno a los 3 afios. No hay antecedentes somaticos de
interés que requieran de tratamiento.

Observaciones comportamentales

La madre informa que no pone atencién a indicaciones,
le molesta hacer la tarea, hay que estar detras de él para que
la haga y no le gustan los trabajos que requieren de mayor
concentracion (particularmente, cuando se trata de copiar
textos, describir un animal o redactar una oracién). Es inse-
guro, ansioso (se muerde las ufas), distraido, descuidado y
muy terco. En casa hace berrinches cuando no se cumple
una promesa para con €l, 0 no se otorga una recompensa.
Es independiente, pero requiere de ayuda cuando se trata
de labores escolares. Su estado de animo mas frecuente es
triste.

Informacién complementaria

Antes de la valoracién neuropsicoldgica, la madre acude
a un Centro de Atencion Integral a la Familia para solici-
tar ayuda porque le preocupa que su hijo vaya mal en la
escuela y espera que la intervencion psicolégica ayude a
mejorar el rendimiento del nifio. En este centro se realizé
una evaluacion, en donde se diagnosticé déficit de atencion
con sintomas de hiperactividad e impulsividad. Los pro-
blemas de atencién y memoria afectan el desempefio 6pti-
mo de los dispositivos basicos para el aprendizaje. Se reco-
mendo la elaboracién de una rutina u horario para el apro-
vechamiento del tiempo libre, una restructuracién de héabi-
tos de estudio (con quién, en dénde y cudndo) y buscar una
actividad deportiva o artistica, asi como una revisién de acti-
vidades al final del dia para ver logros y no logros.

Para abordar los aspectos pedagogicos, se entrevisto a
la maestra del nifio que lo describe como: inquieto, con inca-
pacidad para trabajar de manera constante y sostenida, y
con problemas para terminar actividades propuestas en el
salon de clases. Es descuidado con sus trabajos, tiene letra
ilegible, borra constantemente, omite letras, rota letras y
tiene dificultades con la ortografia. Le desmotiva realizar
trabajos escritos, por lo que solo los comienza o hace una
minima parte de ellos.

RESULTADOS

En los resultados obtenidos de la bateria Luria-Inicial
muestran dificultades en las funciones ejecutivas: motrici-
dad manual, regulacion verbal y orientacion espacial. En el
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TaBLA L. PUNTUACIONES OBTENIDAS EN LA BATERIA LURIA-INICIAL
; Puntuacion
Areas Subareas tipica
Funciones Motricidad manual * 30
ejecutivas* Orientacién DI 50
Gestos y praxias 65
Regulacién verbal* 30
Orientaci6n espacial* 35
Funciones Nombrar objetos y dibujos 45
lingtiisticas*  Audicion fonémica* 35
Vocabulario en imagenes* 35
Semejanzas y diferencias 45
Operaciones numéricas* 30
Rapidez de Denominacién de dibujos 40
procesamiento Denominacién de colores 50
Memoria Memoria verbal 50
inmediata* Memoria visual** 20
Lateralidad Preferencia 70
manual Rapidez 8
Estereognosia 25

*Una desviacion por debajo de la media.
**Dos desviaciones por debajo de la media.

area de funciones lingiiisticas se observan puntuaciones
bajas en la audicion fonémica, vocabulario en imagenes y
operaciones numéricas. Este tipo de tareas se relacionan con
la escritura y la solucion de problemas intelectuales com-
plejos. Imposibilidad para organizar la secuencia motora
y dificultades en el proceso de decodificacién grafema-fone-
ma y audicion-fonematica como se muestra en la Tabla L.

En el Test de Matrices Progresivas de Raven se veri-
fico la suma de aciertos para obtener la consistencia del
puntaje que fue registrado y después localizado el pun-
taje en la tabla de baremo correspondiente, de acuerdo a
la edad del nifio. Se detecta un percentil correspondien-
te a 50, por lo que se localiza una equivalencia diagnos-
tica en el rango - I1I, de acuerdo al percentil obtenido que
registra un diagnoéstico de CI intelectualmente término
medio (ver Tabla II).

Los principales hallazgos presentados en este estudio
de caso evidencian dificultades en el funcionamiento ejecu-
tivo, que dependen tanto de la inhibicién de las respuestas
incorrectas como de los procesos de memoria de trabajo
necesarios para emitir las respuestas correctas. En las prin-
cipales alteraciones relativas al funcionamiento ejecutivo se
observa dificultad en la motricidad manual, regulacién ver-
bal y orientacién espacial.
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TABLA II. PUNTUACION DEL TEST DE MATRICES PROGRESIVAS DE

RAVEN
Puntuacion directa 17
Percentil 50
Rango -III

Interpretacién cualitativa Intelectualmente término medio

En el area de funciones lingiiisticas se observa dificultad
en la audicién fonémica, vocabulario en imagenes y opera-
ciones numeéricas, que evidencian problemas en la habili-
dad lingiiistica para hacer reflexiones dirigidas a compren-
der sonidos o fonemas, cuando estan representados por un
grafema o signo gréfico que a su vez, si se lo combina con
otro, forman unidades sonoras y escritas que permiten cons-
truir una palabra que posee un determinado significado. En
el rea de memoria inmediata se obtuvieron puntuaciones por
debajo de lo esperado en tareas de memoria visual.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

El nifo, sin duda, tiene antecedentes familiares impor-
tantes que pueden estar influyendo en su formacién neu-
rolégica y psicolégica. Asi, la diabetes del padre y el hipo-
tiroidismo de la madre son antecedentes familiares que pue-
den haber influido en su desarrollo®®.

Los trastornos de la percepcion auditiva también desem-
pefian un papel relevante y explicativo de las dificultades
que presenta relacionadas con la Audicién Fonémica, ya que
estos nifios no pueden discriminar con claridad los fonemas
auditivos. Seria deseable aplicar al nifio una técnica auditi-
va como potencial evocado auditivo, con objeto de identi-
ficar el factor que permita explicar las dificultades fonol6-
gicas, las cuales pueden tener una explicacion por las vias
atencionales o por la vias sonoras (si el resultado en la prue-
ba de potenciales evocados auditivos es positivo).

En la edad preescolar no es facil ni recomendable hablar
de diagnosticos, es muy complicado. Asf, el trastorno por
déficit de atencion con hiperactividad no se diagnostica hasta
los 6 afios, pues se supone que llevan un tratamiento far-
macoldgico que solo se suministra después de los 6 afios.

En este momento evolutivo, los sintomas de rabietas,
distracciones, impulsividades, nifio necio que no acata las
6rdenes son caracteristicas propias de un nifio con trastor-
no por déficit de atencién con hiperactividad. Todo indica
que tendra ese diagndstico, pero en este momento evoluti-
vo nos inclinamos por afirmar que presentan patrén com-



portamental propios de trastorno por déficit de atencién con
hiperactividad. Cualquier nifio con problemas en su desa-
rrollo en la edad preescolar mostrara estos mismos sinto-
mas, es decir, que puede confundir, tanto los nifios con bajo
peso, prematuros, trastornos en el metabolismo, incluso una
infeccion de unos meses puede poner al nifio con estas carac-
teristicas, pero no todos presentan los problemas fonoldgi-
cos que presenta el nifio presentado en este caso.

Las dificultades atencionales y de control inhibitorio de
estimulos interfieren en el desarrollo del lenguaje de los
nifios con Déficit de Atencién con Hiperactividad®). Ambos
conceptos se encuentran plenamente integrados en el mode-
lo de autorregulacion de Barkley, que representa la teoria
con mayor valor heuristico y datos empiricos fundamenta-
dos para la comprension del TDAH®.

Aunque se menciona que las habilidades para el apren-
dizaje lector no estan determinadas exclusivamente por la
conciencia fonolégica, independientemente del TDAH, sino
que existen otros factores adicionales o independientes que
aparecen en nifios con dificultades de aprendizaje®. Por
ello se requiere de un estudio donde se pudiera controlar la
presencia de otras variables que pudieran explicar la pre-
sencia de dificultades de aprendizaje en nifios con trastor-
no por déficit de atencién con hiperactividad, incluyendo
las habilidades de lectura preexistentes, la memoria fono-
légica y el conocimiento de las letras (cognicion).

El fallo en el desarrollo de los circuitos cerebrales en los
que se apoyan la inhibicién y el autocontrol influirfan en
otros sistemas interrelacionados, como el lenguaje y la
memoria de trabajo®. Las habilidades lingiiisticas com-
petirian con otras actividades cognitivas, el sistema aten-
cional y, por ello, la evolucién del lenguaje se asocia con la
evolucion de la atencién®?.

La asociacion entre las dificultades en el procesamiento
fonolégico y las dificultades en el funcionamiento ejecuti-
vo es dificil de establecer, ya que el procesamiento fonold-
gico tiene sus etapas y se complica precisamente porque
se subordina al funcionamiento ejecutivo, que es un siste-
ma de habilidades que dirige y revisa todas las ejecuciones.
No obstante, los estudios evidencian en nifios con trastor-
no por déficit de atencién con hiperactividad dificultades
en la ejecucion de tareas lingfiisticas que demandan control
inhibitorio como las tareas de fluidez 1éxica®?.

Los resultados obtenidos del caso estudiado muestran
un desempefio no favorable en tareas relacionadas con la
conciencia fonolégica y en el funcionamiento ejecutivo; no
obstante, no se puede afirmar con rotundidad la hipédtesis
de investigacion. Es decir, el nifio tiene dificultad en la capa-
cidad o habilidad que le posibilita reconocer, identificar, des-
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lindar, manipular deliberadamente y obrar con los sonidos
(fonemas) que componen a las palabras. Si no hay el reco-
nocimiento y el analisis de las unidades significativas del
lenguaje, no se facilita en el nifio la transferencia de la infor-
maci6n grafica a una informacion verbal.

En el caso presentado, las dificultades del aprendizaje
de la lectura pueden estar siendo explicadas por las difi-
cultades en la audicién fonémica, por las dificultades en el
funcionamiento ejecutivo o por la coexistencia de ambas, es
por esto, que se necesitan estudios que permitan clarificar
esta relacion, con el objeto de disefiar programas de aten-
cién temprana de cardcter preventivo.
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Ante el quincuagésimo aniversario de la publicaciéon
de un ambicioso empefio: El nifio en la cultura espaiola.

Que no habite el olvido

J.M. FERNANDEZ MENENDEZ

Servicio de Pediatria. Hospital de Cabueries. Gijon.

RESUMEN

El préximo afio 2010 se cumpliran 50 afios de la publi-
cacién, en la imprenta de los Talleres Penitenciarios de Alca-
14 de Henares, del extenso libro —en cuatro volimenes— escri-
to por el pediatra sevillano Juan Luis Morales Gonzalez, titu-
lado EI Nifio En La Cultura Espaiola (ante La Medicina y otras
Ciencias; La Historia, Las Letras, Las Artes y Las Costumbres).

Parece oportuno conmemorar dicho aniversario, des-
cribiendo sus caracteristicas, sefialando su peculiaridad,
efectuando una contextualizadora valoracion critica y remar-
cando, por ultimo, su enorme trascendencia para la histo-
riografia pediatrica espafiola.

Palabras clave: Historia de la Pediatria.

ABSTRACT

In the year 2010, 50 years will have passed since the pub-
lication in the press of the Hospital Workshops of Alcala de
Henares of the extensive book- in four volumes, written by
the Sevillian pediatrician Juan Luis Morales Gonzélez, enti-
tled: EI Nifio En La Cultura Espariola ante La Medicina y otras
Ciencias; La Historia, Las Letras, Las Artes y Las Costumbres).
[The Child in the Spanish Culture in view of Medicine and
other Sciences; History, Literature, Arts and Customs].

It seems to be pertinent to commemorate this anniver-
sary, describing its characteristics, and indicating its char-

acteristics, making a critical context evaluation and finally,
stressing its enormous importance for the Spanish pediatric
historiography.

Key words: History of Pediatrics.

Donde habite el olvido

En los vastos jardines sin aurora;

Donde yo solo sea

Memoria de una piedra sepultada entre ortigas
Sobre la cual el viento escapa a sus insommnios.

Luis Cernuda

E1 21 de septiembre de 1902 nacié en Sevilla Luis Cer-
nuda Bidon. A Cernuda, al dificil, rispido, solitario, ator-
mentado Cernuda, le aterraba el olvido. Cada vez se le
recuerda mas.

Por las mismas fechas, tan solo dos afios antes, el 15 de
enero de 1900, muy cerca de Sevilla, en Marchena, habia
nacido Juan Luis Morales Gonzélez, que hoy, como tantos,
como casi todos, y al revés que su paisano y coetaneo Cer-
nuda, si habita el olvido. Sean las breves lineas que siguen
un intento de recuperar su memoria. Se lo merece quién,
el solo, resultados al margen, ha escrito la mds pionera, exten-
sa, ambiciosa, descomunal, omniabarcadora historia de la
pediatria y de la puericultura y de todos los dambitos referi-
dos al nifio en Espafia en los tltimos 20 siglos. Una enci-
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clopedia de autor tinico. Un hito irrepetible. Una obra impar:
El Nifio En La Cultura Espariola.

En realidad, su titulo completo es algo més largo, mas
descriptivo, incluye un dilatado paréntesis, e ilustra y orien-
ta mejor sobre los anhelos y aspiraciones con que el Dr. Mora-
les acometi6 su denodado, desmesurado, titdnico e impo-
sible esfuerzo: EI Nifio En La Cultura Espariola (ante La Medi-
cina y otras Ciencias; La Historia, Las Letras, Las Artes y Las
Costumbres).

Bien se ve un trabajo superior a las posibilidades de una
vida humana.

EL HOMBRE

Sobre Juan Luis Morales nada se sabe, 0, al menos, nada
sé. A partir de los pocos datos obtenidos tras un, mucho mas
minucioso y paciente que prédigo, rastreo por la red, tras
la lectura del prélogo que Carlos Sainz de los Terreros escri-
biera en octubre de 1958 para esta, en sus palabras, “monu-
mental, bien elaborada y mejor presentada Obra”, y tras la
lectura del preambulo en el que el propio autor expone sus
intenciones, sus ilusiones, sus entusiasmos, parece adivi-
narse una personalidad arrolladora, una vitalidad desbor-
dante, una infatigable capacidad de trabajo, un acendrado
espafiolismo; en fin, una auténtica fuerza de la naturaleza
imbuida de un profundo sentido patriético. Alguien, en
suma, no ya diferente, sino en todo antitético, opuesto, anta-
gonico, a aquel grave, fragil, distanciado, desganado y dolo-
ridamente apétrida poeta con el que, imaginemos, alguna
vez coincidiera por las calles de Sevilla.

Nacido en Marchena en 1900, termind la carrera de Medi-
cina en 1923. En 1924 obtuvo plaza como Profesor Auxi-
liar en la Catedra de Pediatria de la Facultad de Medicina
de Sevilla y luego, hasta 1950, continu en ella como Profe-
sor Agregado. Fue también pediatra de la Seguridad Social.
Ademas, y durante cerca de cuarenta aflos, ocup6 la Direc-
cién de la Escuela Departamental de Puericultura de Sevi-
lla y la Jefatura de los Servicios de Sanidad Infantil y Mater-
nal. Desempeii6 la Vice-Presidencia de la Junta Local de Pro-
teccién de Menores de Sevilla. Pertenecio a la Sociedad Inter-
nacional de Historia de la Medicina. Particip6 activamen-
te en la organizacién del VII Congreso Nacional de Pedia-
tria celebrado en Sevilla del 9 al 14 de mayo de 1949, sien-
do el Secretario General del mismo. El 13 de marzo de 1960
ley6 su discurso de ingreso como académico numerario
de la Real Academia de Medicina de Sevilla que verso sobre
‘El momento actual de la Pediatria y la Puericultura en el
mundo’.
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Casado con Maria Jests Calderdn Serrano tuvo nueve
hijos y 23 nietos. Se jubil6 en 1970 y fallecio el 31 de julio de
1988. A lo largo de sus 62 afios consagrados a la pediatria
cred numerosos centros dedicados a la infancia, como el
Centro de Lucha contra la sifilis congénita, el Centro de
Higiene Mental Infantil, la Guarderia de Nifios Distréficos,
el Dispensario-Escuela de Deficientes Fisicos, etc. Su acti-
vidad divulgadora y cientifica fue intensisima, con unos 10
libros y mas de 300 trabajos publicados. En su honor, la
Escuela de Puericultura de Sevilla pas6 a llamarse Institu-
to de Puericultura Juan Luis Morales. A titulo péstumo, fue
nombrado Hijo Predilecto de la Villa de Marchena.

Su experiencia en el tratamiento de la enuresis noctur-
na por la pituitrina fue objeto de una comunicacién al V
Congreso Nacional de Pediatria celebrado en Granada en
abril de 1933, y luego publicada diversas veces en distintas
revistas ese mismo afio (Archivos Espafioles de Pediatria,
La Pediatria Espafiola, La Medicina Ibera). Victor Garcia
Nieto, actual Presidente de la Asociaciéon Espaiiola de Nefro-
logia Pediétrica y Coordinador del nuevo Grupo de Tra-
bajo de Historia y Documentacién Pediatricas de la AEP, se
hace repetidamente eco de esto cuando diserta sobre este
prevalente problema de la enuresis.

Con todo, su cima, su obra cumbre, su gran obra, su
Obra, con maytsculas, la que le hace merecedor de ocu-
par un lugar destacado entre los pediatras y puericultores
espafioles de todos los tiempos es ese denso, copioso, ingen-
te Texto en cuatro voliimenes, ese monumental Tratado de
cuanto con la infancia se relaciona, esa osada, absoluta, colo-
sal Summa de todo el saber sobre el nifio, en la salud y en
la enfermedad, en el presente y en el pasado, en las ciencias
y en las artes, en la legislacion, en las costumbres, en el fol-
klore, en los juegos, en la filatelia, en la paremiologia, en...,
titulado EI Nifio En La Cultura Espariola.

La idea de escribir este libro surgié en 1949, durante el
transcurso de VII Congreso Nacional de Pediatria; inicial-
mente, la intencion era elaborar un Gran Indice Bibliogra-
fico Pediatrico Espafiol; este, en el camino, se fue transfor-
mando hasta convertirse en un desbordado centén en el que
todo lo relacionado con el nifio tuvo cabida. Una improba
tarea que le ocupd once afios y cuyo primer tomo se termi-
né de imprimir en la imprenta de los Talleres Penitenciarios
de Alcala de Henares, el dia 19 de marzo de 1960, festividad
del Patriarca San José. Laus Deo.

A este primer tomo le siguieron con rapidez, también en
1960, otros tres tomos mas, todos impresos en la misma
imprenta de los Talleres Penitenciarios de Alcald de Hena-
res, y aparecidos respectivamente los dias 6 de agosto, fes-
tividad de los Santos Justo y Pastor, Patronos de Alcalé de



Henares, 12 de octubre, Festividad de Nuestra Sefiora del
Pilar y 24 de diciembre, vispera de la Festividad de la Nati-
vidad de Nuestro Senor Jesucristo. Laus Deo, Laus Deo,
Laus Deo.

LA OBRA

El Nifio En La Cultura Espafiola es un libro sorprendente,
insélito, tnico. Consta de cuatro extensos volimenes con
un total de 4.000 paginas. Esta escrito, al completo, por Juan
Luis Morales.

Digamoslo con claridad, es un libro fallido. Realizado
con voluntad, con pasién, con entusiasmo, con sacrificio,
con dificultades y sinsabores, con multiples horas robadas
al descanso. Sin ayudas, sin colaboraciones, sin medios.
Imposible para una persona sola; en su propia desmesura
lleva el germen de su fracaso. Y acaso, también, en su plan-
teamiento, en su principal propésito: efectuar una amplia
recopilacion histérica para resaltar la produccion cientifica
nacional, para revalorizar la ciencia pediatrica espafiola,
para enaltecer y difundir los valores patrios. No en vano su
ex-libris reza: Dr. Morales, Puericultura y Patria.

El autor, “mas puericultor que pediatra, mas espafiol que
puericultor”, como le define Sainz de los Terreros en el pro-
logo, se deja llevar a menudo por su furor mistico y patrio-
tico e incurre demasiadas veces en la extravagancia. El mismo
promociona asi su libro: “La gran obra por todos deseada,
que no debe faltar en la biblioteca del estudioso, sea médico,
pedagogo, biblitfilo, o simple amante de los nifios; en espe-
cial en la del pediatra o puericultor. En ella encontrardn en
forma amena, los mas curiosos, atrayentes e interesantes apar-
tados del mundo de los nifios, escritos en limpia prosa cas-
tellana y correcto estilo. Obra impar, que se ocupa del nifio
espafiol como hasta el presente jamas se habia efectuado”.

Y afiade: “Es obra de exaltacion patria, inclusive, que,
como espaiiol se debe poseer. Aprestirese a adquirirla”.

Tan desmedida propaganda no es dbice para que en el
preambulo admita la distancia entre los afanes y los logros
y refleje cierta amargura. Sabe que lo conseguido no esta a
la altura de lo intentado. Refiere cémo sintié “primero, la
logica ilusi6n al iniciar una obra mirando a lo alto; después,
el desaliento, al comprobar cémo va quedandose uno solo
en el camino, tras muy timidas ayudas iniciales” y recono-
ce que no es el suyo trabajo de maximas perfecciones. Tam-
bién Sainz de los Terreros, de modo sutil, en su prélogo, tras
una cortina de ditirambos, matiza contenidamente “...tenien-
do en cuenta, sobre todo, que ha sido efectuada por él
solo...”. Parece ser consciente que, en su conjunto, la obra
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que tiene el encargo inexcusable de prologar no esta a la
altura de su tiempo.

Y sin embargo, sin haberlo leido entero, habiendo atis-
bado aqui y alla, salteadamente, sus cuatro tomos, la sen-
sacion que proporciona El Nifio En La Cultura Espariola es
que se trata de un desigual venero de piedrezuelas, entre-
mezcladas con abundantes gemas, irregularmente reparti-
das entre sus cuatro mil inacabables paginas. Habra que
adentrarse en la bocamina, horadar las més profundas gale-
rias, despreciar la ganga, extraer la mena. No resulta facil
comprender como una obra con tantos materiales ttiles
ha pasado tan desapercibida, es tan desconocida. Desde
luego, ha llegado el momento de que este formidable, cicl6-
peo, desproporcionado y descoyuntado esfuerzo de un hom-
bre enfebrecido deje de ser ignorado. A partir de ahora, en
cualquier somera relacion de textos histéricos pediatricos
espafioles, debe de figurar en un lugar preferente.

LA REFLEXION

“La historia de la infancia es una pesadilla de la que
hemos empezado a despertar hace muy poco”. Esta es la
conocida, repetida, archicitada, primera frase del, tantas
veces, considerado texto inaugural en los estudios socio-his-
toricos sobre la infancia. Me refiero, claro esta, a History of
Childhood (Nueva York, 1974) del norteamericano Lloyd
de Mause. En las primeras lineas de su influyente trabajo,
Lloyd de Mause se sorprende, y lamenta, de la falta de inte-
rés por la vida de los niflos, de la ausencia de estudios serios
sobre la infancia, de que la historia de la infancia no se ha
escrito nunca. La que él escribe es, barbara, terrible, cruel
(abandonos, abusos, asesinatos...) y, jay!, incontrovertible.

Un precedente al trabajo de Lloyd de Mause fue la publi-
cacién en 1960 (Editions Plon, Paris) de la obra del histo-
riador francés Philippe Aries, titulada L ‘enfant et la vie fami-
liale sous I"Ancien Régime. En su estudio Aries recoge datos
sobre la vida, las costumbres, el vestido, los juegos, la edu-
cacién, la salud, las representaciones artisticas, etc., de los
nifios, a lo largo de toda la Edad Media y de la Edad Moder-
na. Después, interpreta esos datos y elabora una teorfa. Su
teorfa es que durante siglos no existi6 un sentimiento de
la realidad infantil; que el conceder atencién a la infancia,
la découverte de I'enfance, es un fendmeno, en términos his-
toricos, muy reciente. Anticipa en algunos afios, y expre-
sada de otra manera, la dura asercion de Lloyd de Mause:
la historia de la infancia es una pesadilla.

De Mause y Aries para emitir su, en gran medida, coin-
cidente teoria, precisaron disponer de datos muy diversos
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sobre todos los aspectos relacionados con el nifio. En esto
procedieron de modo semejante a la metodologia con la que
se elabor6 El Nifio En La Cultura Espaiiola. Con su iniciati-
va de recopilar todo lo referente al nifio, Juan Luis Mora-
les fue un auténtico adelantado. El Dr. Morales intuy®d, y asi
lo expone en el predmbulo de su obra, que la Pediatria, y su
gran rama la Puericultura, para ser completas no se bas-
tan a si mismas, que requieren del complemento de la lite-
ratura, del arte, de las tradiciones..., de todo lo que tenga
que ver con la infancia. Su multidisciplinar trabajo es ante-
rior al de Lloyd de Mause y simultaneo al de Philippe Arieés.
Empero, ofuscado en su trentina religiosidad, en su beli-
gerante patriotismo, en su herméticamente aislada espafio-
lidad, malogré su correcta intuicién; malgastd su impe-
tuosa energia. Se limit6 a un aluvial acarreo de datos y, cega-
do por sus certezas, no convirtio sus datos en ciencia. Los
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redujo a mera hagiografia trasnochada y estéril. Asi, su obra
qued sepultada en el ostracismo.

El Nifio En La Cultura Espafiola es el fruto de un tiempo,
de un pais, de una cainita contienda, de una postguerra eter-
na, de una desgarrada historia. Historia que llevé a Cernu-
da a permanecer en su desolado exilio, a Morales a enro-
carse en su obcecada cerrazon, a nosotros, los nifios de los
cincuenta, a tardar en sacudirnos la rancia caspa, la hosca
herrumbre de aquellos afios.

El Nifio En La Cultura Espafiola visto hoy, con los ojos
de un pediatra de hoy, produce una honda melancolia. Pero
es lo que hay, de ahi partimos. Este es nuestro pasado cer-
cano. El pasado debemos conocerlo, mirarlo de frente, apro-
vecharlo en lo que pueda servir, desprendernos resuelta-
mente del resto, y actuar, nosotros si, a la altura de nuestro
tiempo.
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INTRODUCCION

Los trastornos del aprendizaje en la infancia constitu-
yen un conjunto de trastornos frecuentes que, en general,
son poco conocidos por el colectivo pedidtrico. Se calcula
que, a escala global, un 5% de los nifios sufren problemas
de aprendizaje en la lectura, la escritura o el calculo®. Estos
nifos suelen ser diagnosticados y tratados habitualmente
en el entorno escolar, pero cada vez es mas frecuente que
los padres, bien inicialmente, bien en etapas posteriores,
consulten este problema con el pediatra.

Hemos disefiado una serie de articulos sobre los tras-
tornos del aprendizaje, con fin de dar a conocer cémo se
diagnostican y las bases del tratamiento desde un punto de
vista practico y enfocado hacia el pediatra general. Con-
fiamos en que su lectura sea amena y, sobre todo, ttil en la
préctica diaria.

En un primer articulo definiremos los principales tras-
tornos del aprendizaje. Los siguientes se centrardn en el
diagnostico y el tratamiento de los mismos.

;QUE SON LOS TRASTORNOS DEL APRENDIZAJE?

Para poder definir lo que son los trastornos del apren-
dizaje (TA), hay que tener muy presente que cada individuo
tiene un ritmo propio para asimilar los aprendizajes. En un
aula cualquiera de nifios sanos, dotados de una inteligencia
dentro del rango de la normalidad, nos encontramos con dis-
tintos tipos de niflos: brillantes, que aprenden y asimilan los

conceptos rapidamente y con facilidad; “normales”, que
aprenden al ritmo esperado y con las dificultades tipicas;
nifios a los que aprender y asimilar los conceptos les supo-
ne una mayor dificultad que a los demas, pero que con un
minimo esfuerzo/tiempo suplementarios llegan a superar-
los sin problemas, y finalmente estan los nifios con TA. Estos
ultimos son pacientes que presentan problemas persistentes
y graves para asimilar determinados conceptos académicos.

La definicién més utilizada de trastorno del aprendi-
zaje es la incapacidad persistente, inesperada y especifica
para adquirir de forma eficiente determinadas habilida-
des académicas (ya sea lectura, escritura, calculo, dibujo,
etc.), y que ocurren a pesar de que el nifio tenga una inteli-
gencia normal, siga una escolarizaciéon adecuada y su entor-
no socio-cultural sea favorable®?.

Suele aceptarse que los nifios con TA han de tener un
nivel cognitivo en rangos normales o altos. El problema
de los nifios con déficit cognitivo es distinto y, siendo estric-
to, no pertenece al campo de los TA. Sin embargo, si cree-
mos importante resaltar que cuanto mayor sea la capacidad
cognitiva del nifio, mejor podra enfrentarse a un posible TA,
es decir, desarrollara antes y mejor estrategias para superar
problemas concretos generados por el trastorno!#.

CLASIFICACION DE LOS PRINCIPALES TRASTORNOS
DEL APRENDIZAJE

Aunque se trata de un campo tremendamente comple-
jo y en continua evolucién, se podria hacer una amplia cla-
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TaBLA L PRINCIPALES TRASTORNOS DEL APRENDIZAJE Y OTROS TRASTORNOS ASOCIADOS.

Trastorno Prevalencia estimada  Tipo de alteracién

Dislexia 5-10% Problemas para la lectura y la escritura.

(Trastorno de la lecto-escritura)

Discalculia 4-6% Problemas para la adquisicion de conceptos numéricos y la

(Trastorno de las matematicas) aritmética.

Trastorno del aprendizaje no verbal Problemas de coordinacién, motricidad fina, aprendizaje y

(TANV) socializacion, con una importante diferencia entre las capacidades
verbales (respetadas) y las no verbales (alteradas).

TDA-H (Trastorno por déficit 4-10% Problemas atencionales y/o de impulsividad e hiperactividad,

de atencién con/sin hiperactividad)

alteracion de las funciones ejecutivas.

sificacion inicial en dos grandes grupos de TA: el de los nifios
disléxicos, que es el mas numeroso y engloba a aquellos
nifios que tienen problemas con la lectura, la escritura o pro-
blemas en la secuenciacion, que incluye el deletreo o las difi-
cultades para las secuencias autométicas (dias semana, lec-
tura horaria); y el de los nifios con problemas para la adqui-
sici6n de habilidades “no verbales” o procedimentales, como
las matematicas, la resolucién de problemas, las habilida-
des viso-espaciales, la coordinacién motora o la percepcién
tactil. En este tltimo grupo estan englobados los denomi-
nados “trastornos del aprendizaje no verbal”?.

Desde el punto de vista practico, hemos seleccionado tres
grandes grupos diagnésticos: la dislexia (trastorno de la lecto-
escritura), la discalculia (también denominado trastorno
de las matematicas, y que en realidad es un subtipo de TA
no verbal) y los trastornos del aprendizaje no verbal (en rea-
lidad, un gran cajén de sastre donde se incluyen varios tras-
tornos). Ademas, en la clasificaciéon hemos incluido otras dos
entidades clinicas que, si bien no son trastornos del apren-
dizaje, creemos que merece la pena tener en cuenta ya que
en muchas ocasiones aparecen de forma comoérbida con los
TA o se plantean como diagndsticos diferenciales (Tabla I).

1. Dislexia

La dislexia es el TA mas frecuente y también el mas estu-
diado. E180% de los nifios con TA padecen dislexia®. Exis-
ten excelentes revisiones sobre el tema®%7” altamente reco-
mendables.

La dislexia se define como un trastorno del neurodesa-
rrollo que genera problemas en el aprendizaje y el uso del
lenguaje, la lectura y la escritura, ya que se ven afectadas
las areas basicas del proceso fonoldgico y de decodificacion
de palabras aisladas, como explicaremos mas adelante.

Se suele utilizar el término de dislexia del desarrollo para
diferenciar la dislexia que acontece en los nifios durante la
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etapa escolar, de aquella que acontece en etapas posteriores
de la vida en pacientes que pierden las habilidades lectoras
previamente adquiridas (como por ejemplo, la dislexia
secundaria a un dafio cerebral adquirido)®”.

La mayoria de los estudios describen una prevalencia
del 5-10% en la poblacién infantil, aunque otros muestran
cifras mucho més elevadas, en torno al 17,5%1%10. Desgra-
ciadamente, no hemos encontrado estudios a escala nacio-
nal que nos permitan conocer la prevalencia en nuestro
entorno.

Existen multiples teorfas que intentan explicar la base
neurobioldgica del trastorno®. La mas aceptada actualmente
se basa en el modelo de déficit fonolégico, si bien no expli-
ca de una forma satisfactoria todos los aspectos implicados
en la dislexia. De una forma sintética, los disléxicos ten-
drian problemas para la decodificacién fonolégica, lo que
significa que les cuesta encontrar la correspondencia entre
los elementos basicos del lenguaje escrito (grafemas) y los
elementos basicos del lenguaje verbal (fonemas). En un estu-
dio llevado a cabo en sujetos disléxicos y controles (todos
con formacién universitaria), se demostré que las caracte-
risticas mds distintivas de los disléxicos era una menor
memoria verbal a corto plazo (del inglés “short-term memory”)
y una alteracion de la conciencia fonolégica (término més
empleado para traducir la expresién del inglés “phonemic
awareness”); dicho de otra forma, la habilidad para mani-
pular unidades subléxicas (fonemas) en la memoria de tra-
bajo!?.

En los tltimos afios y gracias al desarrollo y la dispo-
nibilidad de técnicas de neuroimagen funcional como el PET,
la magnetoelectroencefalografia o la resonancia magnética
funcional, estan viendo la luz numerosos trabajos de inves-
tigacién que sugieren la existencia de diferencias tanto mor-
folégicas como funcionales entre los cerebros de pacientes
disléxicos y controles®.



La dislexia es un trastorno familiar y hereditario, por lo
que la historia familiar de dislexia es un factor determinante
de cara al diagnéstico temprano de un nifio con sospecha
de este trastorno. En los tltimos afios se han descrito nume-
rosos genes candidatos que podrian ser, en parte, respon-
sables de este y otros TA®9),

Se han descrito distintas clasificaciones y subtipos de
dislexia. La Tabla II recoge la clasificacién mds sencilla, pro-
puesta por Castles en 199319,

Histéricamente, la dislexia se ha descrito con mayor fre-
cuencia en varones. Su incidencia es mayor en determina-
dos idiomas, principalmente en las lenguas en las que la
correspondencia fonolégica-grafolégica es menor, o dicho
de una forma mas sencilla, cuanto menos se corresponde lo
que escuchamos a lo que escribimos (este es el motivo por
el que la dislexia es mas frecuente en inglés que en caste-
llano o en italiano)¥.

La dislexia no es un trastorno curable pero si tratable.
Existen distintos enfoques terapéuticos dependiendo de la
edad del individuo®®. Las medidas terapéuticas se basan
en intervenciones sobre el lenguaje, la fonologia y la lectu-
ra; todo ello, de forma personalizada para cada caso y bajo
unas condiciones pedagdgicas adecuadas. Este apartado se
comentara con detalle en el tltimo articulo de la serie.

2. Discalculia

La discalculia del desarrollo (al igual que en la dislexia,
se utiliza el término mas exacto de discalculia del desarrollo
para diferenciarla de la discalculia adquirida del adulto) es un
TA que provoca en el nifio dificultad para la adquisicién de
las habilidades matematicas en nifios con una inteligencia
normal, estabilidad emocional y con una formacién aca-
démica adecuada o estindar®. Se trata de un trastorno que
afecta a muchas de las actividades cotidianas, ya que las
matematicas son necesarias para la correcta interpretacion
de las escalas de tiempo (calendarios, horarios, partituras),
direcciones (ntimeros de calles, latitud, longitud) el mane-
jo de recursos monetarios y hasta para cocinar (seguir una
receta con cantidades, tiempos de coccién, etc.)?.

En el nifo, clinicamente se traduce por un fracaso en
la adquisicion de las operaciones matematicas basicas, muy
por detras del grupo de su misma edad. En la adolescencia,
muchos pacientes llegan a tener un aceptable uso de con-
ceptos matematicos sencillos. Sin embargo, la mayoria de
ellos (95%) tendrdn un rendimiento bajo en mateméticas en
comparacién con sus compaifieros sanos y hasta el 50% ten-
dran una afectacién severa®.

Tiene una incidencia menor que la dislexia, si bien exis-
te la opinion generalizada de que se trata de un trastorno
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TaBLA II.  SUBTIPOS DE DISLEXIA (CASTLES 1993).

Dislexia Descripcion

Fonoldgica Problemas para el desarrollo de la lectura

grafonémica. (silaba a silaba)

De superficie ~ Problemas para el desarrollo de la lectura
léxica. (muy importante para la lectura de

palabras irregulares).

Mixta Combinacién de los dos tipos anteriores

infradiagnosticado. Publicaciones recientes calculan que su
prevalencia se halla entre el 3-6,5%%'%. Ademés, en el DSM-
IV (Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders —1V)
se considera a la discalculia del desarrollo como una enfer-
medad rara, atribuyéndosele una prevalencia del 1%9. Des-
graciadamente, tampoco hemos hallado estudios poblacio-
nales que nos permitan conocer la prevalencia de este tras-
torno en nuestro pais.

Es un trastorno que afecta por igual a nifios y a nifias,
aunque segtin algunos estudios podria ser mds frecuente en
nifias"” y en el 25% de los pacientes ocurre de forma comor-
bida con otros TA (dislexia) o con TDA-H. En estos pacien-
tes el grado de afectacién es mayor(®.

Aligual que la dislexia, la discalculia es un trastorno con
un marcado componente familiar y hereditario, aunque se
considera que su origen es multifactorial. En un reciente
estudio realizado en 33 familias de pacientes afectados de
discalculia del desarrollo, se hallé una prevalencia de la
misma del 40-64%, lo que supone unas 10 veces superior a
lo esperado para la poblacién general™. Sin embargo, hasta
ahora los avances en la genética de la discalculia no han sido
tan numerosos como en la dislexia®.

Existen multiples teorias y modelos que intentan explicar
la discalculia®™. La teoria més aceptada mantiene la hipotesis
de que el discalctlico tendria un déficit de base en el sentido
numérico, o en la asociacion entre el sentido numérico y la
representacion simbélica de los ndmeros (o las operaciones
aritméticas)?. Como ha sucedido en la dislexia, estudios recien-
tes de neuroimagen funcional parecen indicar que existen dife-
rencias tanto estructurales como de funcionamiento entre los
cerebros de pacientes disléxicos y las personas sanas!®.

El diagnéstico de la discalculia es algo més complejo que
el de la dislexia, ya que por una parte no existen criterios
unificados ni variabilidad de pruebas estandarizadas y por
otra existe una gran variabilidad interpersonal en cuanto al
aprendizaje de las habilidades matematicas®.

Aligual que sucede con la dislexia, la discalculia es un
trastorno tratable pero no curable. Como se coment6 ante-
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riormente, con la edad, muchos pacientes desarrollan habili-
dades matematicas basicas; pero al llegar a la adolescencia,
la mitad de ellos continuara presentando una afectacion grave.
Ademéds, practicamente no existen estudios sobre el pronds-
tico a largo plazo de las personas afectadas con este TA®9.

Por tltimo y de cara al diagnéstico diferencial, es nece-
sario conocer otro trastorno denominado “Ansiedad mate-
matica”. Este trastorno puede aparecer en personas discal-
ctilicas como consecuencia de las dificultades que genera el
TA, pero también en personas sanas, lo que podria inducir
a un diagnéstico erréneo. No se trata de un trastorno menor,
ya que las personas afectas evitan las matematicas, lo que
repercute en su rendimiento académico y puede llegar a con-
dicionar su futuro, ya que tienden a elegir actividades o
carreras universitarias que no precisan de esta materia®.
En la ansiedad matematica, una intervencién psicolégica
puede resolver el problema, mientras que la discalculia pre-
cisa un enfoque terapéutico distinto.

3. Trastorno del aprendizaje no verbal

El trastorno del aprendizaje no verbal (TANV) es tal vez
el menos conocido de los TA. Esto se debe a varias razones,
entre las que se encuentran el hecho de que no exista una
definicion consensuada para el mismo y el que atin no sea
reconocido como una entidad clinica propia desde algunos
ambitos (por ejemplo, no aparece recogido en el DSM-
IV)a62D, Para afnadir més confusion, en la literatura médi-
ca existen diversas entidades clinicas que muy probable-
mente coinciden o se solapan con las caracteristicas del
TANV. Trastorno del aprendizaje socio-emocional, sindro-
me del hemisferio derecho, sindrome de Gerstmann del
desarrollo, DAMP (del inglés, deficits in attention, motor con-
trol, and perception) o trastorno del aprendizaje procedimental
o procesal son algunos de estos trastornos®2%. A dia de hoy
continda perfilandose el perfil neuropsicolégico del TANV®2.

Tiene una prevalencia desconocida, ya que existen esca-
sisimos estudios epidemiolégicos al respecto. En el ambito
nacional se han publicado recientemente excelentes revi-
siones sobre el TANV, pero no hemos hallado estudios de
prevalencia@-%.

El nifio con TANV se caracteriza por presentar una alte-
racion en la percepcion tactil y visual asi como en la psico-
motricidad (torpeza motora, mala coordinacién) y por pade-
cer dificultades para la adaptacion al material o a las tareas
novedosas. También presentan problemas para la atencion
tactil y visual asi como en las conductas exploratorias. El per-
fil se completa con la presencia de una afectacion de la memo-
ria tactil y visual, problemas para la formacién de conceptos
y en la capacidad de resolucién de problemas. Ademés, pue-
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den presentar déficits en algunas dimensiones del lenguaje
como son las praxias orales, la prosodia, los contenidos o
la pragmatica. Sin embargo, estos pacientes tienen habilida-
des mds preservadas o menos alteradas, como son la aten-
cién auditiva y verbal y la motricidad simple (si bien cree-
mos importante resaltar que muchos pacientes presentan
también rendimientos deficitarios en estas dreas al ser valo-
radas mediante pruebas psicométricas).

Clinicamente, esto se traduce en una torpeza motora y
mala coordinacion, asociada a dificultades para la grafomo-
tricidad, comprension lectora, mecanica de las operaciones
de célculo, matematicas y ciencias. Ademads, en lo referente
al ambito social, estas dificultades se aprecian en lo que res-
pecta a la adaptacion a las situaciones novedosas, compe-
tencia social, estabilidad emocional y nivel de actividad®.

El origen neurobiol6gico del TANV podria deberse a una
disfuncién del hemisferio derecho como resultado de un
dafio o déficit funcional en las conexiones de la sustancia
blanca, importantes para la integracion intermodal®. Estu-
dios recientes sugieren que la principal disfuncién que se
da en el TANV es la dificultad para adquirir y automati-
zar procedimientos motores y estrategias cognitivas de reso-
lucién de problemas®.

Como veremos en el articulo de esta serie dedicado al
diagnoéstico de los TA, el tener conocimiento del TANV faci-
lita mucho su diagnéstico, al que se llega por las caracte-
risticas clinicas, académicas y el perfil neuropsicologico, mas
0 menos caracteristico.

4. TDA-H y sindrome de Asperger

No es el fin de esta publicacion el repasar estos dos tras-
tornos sino poner de relevancia algunos aspectos de interés
en cuanto a la relacion de los TA con estas dos entidades.

El TDA-H (trastorno por déficit de atencién con o sin
hiperactividad) es uno de los trastornos neurobiol6gicos
mds frecuentes en la edad pedidtrica, con una prevalencia
mundial del 4-10%2. La asociacion de TA y TDA-H se obser-
va con bastante frecuencia, por lo que serfa muy recomen-
dable que todo nifio con sospecha de TA deberia ser eva-
luado para descartar un TDA-H y viceversa. En caso de que
esta comorbilidad exista, es prioritario tratar el TDA-H ya
que puede agravar el TA de base. En caso de una respuesta
muy llamativa al tratamiento del TDA-H, se deberia reeva-
luar el diagndstico de TA en el nifio.

La comorbilidad de TDA-H y dislexia ha sido descrita
ampliamente. Se barajan cifras muy dispares, que incluso
llegan al 65%?". Recientemente se ha postulado la teorfa de
que la dislexia y el TDA-H tendrian una base neurobiolé-
gica comtin, probablemente relacionada con una disfuncién



de los circuitos atencionales y las funciones ejecutivas. Esto
podria tener implicaciones no solo en el diagndstico sino
también en el tratamiento de ambos trastornos”2.

En cuanto a la asociacién TDA-H-discalculia, calcula
que aproximadamente un 20% de los nifios con TDA-H
padecen también discalculia y que la cuarta parte de los
niflos discalctlicos tienen de forma comérbida TDA-H o
dislexia. Como se comenté previamente, en estos pacientes
el grado de afectacién suele ser mayor.

El sindrome de Asperger (SA) es un trastorno del espec-
tro autista que consiste en la asociacién de los siguientes ras-
gos: dificultades para la comunicacion, la interaccién social,
la presencia de intereses restringidos y un patrén de conducta
poco flexible y estereotipado. Aunque cada vez es mas cono-
cido, atin sigue estando infradiagnosticado y es frecuente que
los pacientes lleguen a las consultas de Neuropediatria o Psi-
quiatria con el diagnodstico erréneo de TDA-H®.

Muchas de las caracteristicas clinicas del TANV se super-
ponen con las del SA, por lo que muchos autores mantie-
nen que el TANV y el SA podrian representar varios grados
de gravedad del mismo trastorno. Otros muchos pensamos
que el TANV es el perfil neuropsicoldgico del SA, pero para
padecer este han de estar afectados muchos otros aspectos
neuropsicolégicos del individuo (sociabilidiad, intereses res-
tringidos, etc.), de tal forma que la inmensa mayoria de los
SA tendrian el perfil neuropsicolégico de un TANV, pero no
todos los pacientes con TANV padecerian un SA.

En la literatura, las diferencias entre ambos trastornos
generalmente se basan en que no todos los nifios con TANV
muestran un déficit social tan grave. Tampoco presentan habi-
tualmente rutinas y rituales comportamentales o patrones
inusuales del lenguaje tan marcados como en el sindrome de
Asperger® ), A pesar de todo, en algunos pacientes es impo-
sible trazar una linea divisoria entre ambos trastornos.
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J. Urra

Javier Urra es doctor en Psicologia con la especialidad
en clinica y pedagogo terapeuta. Es profesor de Etica y Deon-
tologfa en la Facultad de Psicologia de la Universidad Com-
plutense de Madrid. Profesionalmente trabaja como psico-
logo forense en la Fiscalia del Tribunal Superior de Justicia
y Juzgados de Justicia de Madrid.

La educacién de los hijos es un tema de creciente preo-
cupacion para los padres y esta unida en ocasiones a sen-
timientos de incapacidad, impotencia, falta de preparacion
y frustracion. En esta preocupacion es necesario discernir
entre lo que es normal, propio y caracteristico de cada etapa
o momento evolutivo de lo que no puede ser explicado por
el propio desarrollo. Es importante mantener la perspecti-
va evolutiva e ir adaptdndolo a cada etapa del desarrollo.

Cuando hablamos de desarrollo evolutivo estamos
hablando de un desarrollo biopsicosocial que abarca dife-
rentes esferas, incluyendo las psicomotrices, cognitivas y
las emocionales, tan desentendidas en ciertos momentos del
desarrollo. Debemos entender el trdnsito de una etapa a otra,
periodos de transicién caracterizados por ciertos momen-
tos de crisis e incertidumbres. Los diversos procesos de tran-
sicién que se suceden a lo largo de la vida suponen perio-
dos de adaptacién constantes. Cada proceso de transicién
requiere tomar decisiones que afectan, en mayor o menor
medida, a todos los aspectos de la persona. Las crisis evo-

EDUCAR CON SENTIDO COMUN. TODO LO QUE HAY
QUE SABER PARA QUE TUS HIJOS Y TU SEAIS FELICES

Madrid: Aguilar; 2009

lutivas son cambios esperables por los que pasan la mayo-
ria de las personas. Dichos cambios requieren un periodo
de adaptacién para enfrentarse a nuevos desafios y son parte
del desarrollo de la vida normal.

El Dr. Urra aborda en cada etapa del ciclo evolutivo las
necesidades que presentan vinculadas con: salud, conduc-
ta, miedos, juegos, sexualidad; ademas, ofrece criterios tti-
les para cada una de las etapas del desarrollo y opinién de
los profesionales del sistema educativo. Ha estructurado
esta obra en cuatro partes: (I) primera parte: de recién naci-
do a bebé (0-2 afos), (II) segunda parte: primera infancia (3-
6 afios), (I1I) tercera parte: preadolescencia (7-12 afios) y (IV)
cuarta etapa: adolescencia (13-18 afios).

No existen férmulas magicas para educar correctamen-
te a los hijos y para ejercer de padre y madre, ya que no hay
escuelas de formacion, pero si existen materiales didéacticos
dedicados especialmente dirigidos a ellos con un lenguaje
y una terminologia accesible que abordan diferentes cues-
tiones relativas al desarrollo de la infancia y la adolescen-
cia (normal o patoldgica). Es este manual un claro, conciso
y util efemplo, coincidiendo con el autor en definir esta obra
como “una guia préactica y completa para educar bien, con
criterio”.

E. Bausela Herreras

Correspondencia: Dra. Esperanza Bausela Herreras. Facultad de Psicologia de la UNED. Departamento de Psicologia Evolutiva
y de la Educacién. C/ Juan del Rosal, N® 10. 28040 Madrid

Correo electrénico: bauselaherreras@hotmail.com
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Fundacién Ernesto Sanchez Villares
Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria, Castilla y Leén

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

La Fundacién Ernesto Sanchez Villares tiene entre sus
objetivos subvencionar proyectos de investigacion clinico-
epidemioldgicos sobre promocion de la salud y enfermeda-
des prevalentes de la infancia, de acuerdo con las bases que
establezca el patronato y la disponibilidad presupuestaria
de cada ejercicio econdmico.

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 2010.

Destinatarios

El importe de las Ayudas de Investigacién se destina a
los Pediatras de la Sociedad de Pediatria de Asturias, Can-
tabria, Castilla y Leon con el fin de fomentar la investiga-
ci6n clinica y facilitar la realizacion de proyectos de grupo.

Solicitantes
Serdn necesarios los siguientes requisitos:

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

2. Titulo de Pediatra o MIR de Pediatria, justificado
mediante certificado emitido por el correspondiente Jefe
de Servicio.

Condiciones de las ayudas
1. La Ayuda se concede por 1 afio a partir de la fecha de
adjudicacion.

2. La dotacién econémica guardara relacién con el presu-

puesto que necesariamente acompafard al proyecto y
que no podra superar los 3.000 euros. No obstante, en los
2 afios siguientes a la concesién se podra solicitar un
suplemento de hasta 1.000 euros en total para cubrir gas-
tos, debidamente justificados, derivados especialmente
de la coordinacién de proyectos multicéntricos en el &mbi-
to de la Sociedad, asi como de la presentacién de los resul-
tados en reuniones cientificas o de su publicaci6n.

3. Los proyectos se relacionaran con temas de investiga-

cién clinico-epidemioldgica, promocion de la salud y
enfermedades prevalentes de la infancia.

4. Enigualdad de condiciones, se dara preferencia a pro-

yectos realizados en colaboracién por diferentes equi-
pos de trabajo, a proyectos presentados por MIR de
Pediatria y Pediatras con ejercicio profesional inferior a
5 afios y a proyectos avalados por el Grupo de Investi-
gacion de la SCCALP.
5. Las solicitudes se remitiran por quintuplicado y debe-
ran incluir necesariamente:
5.1 Nombre y direccién postal y electronica del inves-
tigador responsable.
5.2 Memoria del proyecto que incluira los siguientes
apartados:
- Titulo del proyecto
- Relaci6n de investigadores (incluir fotocopia del DNI)
- Centro de realizacién del estudio
- Resumen
- Antecedentes y estado actual de tema
- Bibliografia mas relevante sobre el tema (comentada)
- Hipétesis y objetivos
- Metodologia detallada
- Plan de trabajo y distribucion de tareas

@ 2010 Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria, Castilla y Ledn
Este es un articulo de acceso abierto distribuido bajo los términos de la licencia Reconocimiento-No Comercial de Creative Commons
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siempre que se cite el trabajo original.
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- Experiencia del equipo investigador sobre el tema
(altimos 5 afios)

5.3 Presupuesto detallado.

5.4 Curriculum Vitae normalizado de todos los inves-
tigadores.

5.5 Carta del Coordinador del Grupo Investigador de la
SCCALP, Dr. Serafin Malaga, avalando el proyecto
(cuando dicho aval haya sido solicitado).

6. Elinvestigador principal se compromete a enviar una
memoria de los resultados del trabajo al cabo de un afio.

Plazo de presentacién

El plazo de presentacion finalizaré el 30 de marzo de 2010.
Las solicitudes, por quintuplicado, deberan dirigirse a la Fun-
dacién Ernesto Sanchez Villares. Area de Pediatrfa. Facul-
tad de Medicina. C/ Ramén y Cajal, 5; 47005 Valladolid.

Seleccién

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

2. Las decisiones de carécter 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 econdémica podria acumularse a la del ejercicio eco-
ndémico siguiente.

4. Laresolucion de las Ayudas se hara publica antes del 30
de mayo de 2010.

5. Larelacion de Proyectos subvencionados se publicara
en el Boletin de Pediatria y en la pagina web de la Socie-
dad, previa comunicacion personal a los investigadores
principales de cada proyecto.

SOCIEDAD DE PEDIATRIA

ASTURIAS, CANTABRIA Y CASTILLA Y LEON

CURSO DE FORMACION CONTINUADA EN
PEDIATRIA

Leon, 11-12 de diciembre de 2009

VIERNES, 11 DE DICIEMBRE
ALERGIA-INMUNOLOGIA

09.30 Alergia a Medicamentos. Uso racional de Antibié-
ticos. Vacunacién en nifios alérgicos al huevo. Dr.
Santiago Laperia Lopez de Armentia (Unidad de Aler-
gia y Neumologia)
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11.30
12.00

14.00

16.00

17.30

18.00

09.30

11.00
11.30

Descanso - Café

Tos Créonica. Aproximacion diagnéstica y terapéu-
tica. Dr. Ignacio Ledesma Benitez (Unidad de Alergia
y Neumologia Pedidtrica. Complejo Asistencial de
Ledn)

Comida de trabajo

PEDIATRIA SOCIAL

Protocolo de actuacion ante el maltrato infantil y
situaciones de riesgo en el ambito sanitario. Dr. Fer-
nando Malmierca Sdnchez (Pediatra. Atencion Prima-
ria)

Descanso - Café

ENDOCRINOLOGIA

Actuacion en Diabetes Mellitus en la Infancia. Dr.
Juan Pablo Martinez Badas (Unidad de Diabetes Infan-
til. Complejo Asistencial de Le6n)

SABADO, 12 DE DICIEMBRE

GENETICA

Enfermedades genéticas en Pediatria. ;Cuando sos-
pecharlas?

Descanso - Café

El papel del laboratorio en el diagnéstico de las
enfermedades genéticas. Dr. Fernando Santos Sima-
rro (Médico adjunto. Instituto de Genética Médica y
Molecular. Hospital Universitario La Paz. Madrid)

SOCIEDAD DE PEDIATRIA

ASTURIAS, CANTABRIA Y CASTILLA'Y LEON

FORMACION CONTINUADA
I1I JORNADA ENDOCRINOLOGIA INFANTIL

17:00

17:15

18:30

Valladolid, 11 de febrero de 2010

Presentacion de la Jornada

Dr. Centeno Malfaz, Dr. Alcalde Martin

Mesa Redonda

Moderador: Dr. Hernando Mayor

* Hipotiroidismo adquirido (subclinico y autoin-
mune). J. Ferndndez Arribas, R. Izquierdo Caballero

* Hiperplasia suprarrenal congénita no clasica. R.
Velasco Ziifiiga, R. Izquierdo Caballero

Descanso - Café



Noticiario

18:45 Casos clinicos:

1.Sdr. Leri Weill y gen SOX. L. Liquete, H. Benito
2. Talla baja, H. pylori y S. Turner. E. Dulce, V. Puertas
3. Diabetes Mody 2 en nifio de 11 afios. N. Campo,

S. Calderon

4. Retraso crecimiento y pubertad en Crohn. I. Mule-

ro, I. Sevillano

5. Talla baja y corticoides. A. Sdnchez, E.Santamaria
6. Raquitismo hipofosfatémico, ;una nueva muta-

cién? L. Gonzilez-B. Gonzilez

Organiza: Servicio de Pediatria. H.U. Rio Ortega
Jefe de Servicio Dr. Centeno Malfaz

Comité Organizador: Dr. ].C. Hernando Mayor, Dr. C. Alcal-

de Martin

Secretaria: Srta. Rocio Vicente. Tel: 983-420400 Ext. 85611
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09.30

10.00

10.30

11.00

11.45

12.30

13.30

SABADO, 13 DE MARZO

Moderadores: José Luis Herranz (Hospital Medina
del Campo. Valladolid), Manuel Marrero (Complejo
Asistencial. Avila)

Historia clinica electronica neonatal. Juan Nieto Paja-
res (Complejo Asistencial. Avila)

Seguridad del paciente: Gestién de riesgos en neo-
natologia. M Esther Santana Acufia (Complejo Asis-
tencial. Avila)

Descanso - Café

El recién nacido con sospecha de cardiopatia. Anto-
nio Gil Sdnchez (Hospital Universitario de Salamanca)
Sepsis neonatal. Experiencia del Grupo Castrillo.
Belén Ferndndez Colomer (Hospital Central de Astu-
rias. Oviedo)

Estado actual de la subespecialidad de Neonatolo-
gia. Manuel Crespo Herndndez (Facultad de Medici-
na. Oviedo)

Clausura

Informacién: Servicio de Pediatria. Hospital Nuestra Sra.
de Sonsoles. Avda. Juan Carlos I, s/n. 05004 Avila.
Tel. 920 35 80 38. cursoavila2010@hotmail.com

Fundacion Ernesto Sanchez Villares

Sociedad de Pediatria de Asturias, Cantabria, Castilla y Leén

XIII CURSO DE EXCELENCIA EN PEDIATRIA

ACTUALIZACION EN NEONATOLOGIA

16.00
16.15

16.30

17.00

17.45
18.15

19.00

19.45

22.00

Avila, 12y 13 de marzo de 2010

VIERNES, 12 DE MARZO

Entrega de documentacién

Inauguracién

Moderadores: M* Teresa Carbajosa (Hospital Univer-
sitario. Salamanca), Sara M* Rupérez (Complejo Asis-
tencial. Avila)

Manejo del distrés respiratorio. Maria Jiménez Sau-
cedo (Complejo Asistencial. Avila)

Nuevas estrategias en ventilacién mecanica. Jesiis
Pérez Rodriguez (Hospital La Paz. Madrid)
Descanso - Café

Cuidados centrados en el desarrollo neonatal. Marin
Ldpez Maestro (Hospital 12 de Octubre. Madrid)
Debut neonatal de las metabolopatias. Mercedes Mar-
tinez Pardo (Hospital Ramoén y Cajal. Madrid)
Hipotermia y asfixia neonatal. Estado actual. Doro-
tea Blanco Bravo (Hospital Gregorio Marafién.
Madrid)

Cena. Hotel Palacio de los Velada

SOCIEDAD DE PEDIATRIA

ASTURIAS, CANTABRIA Y CASTILLA Y LEON

ANUNCIO:
REUNION DE PRIMAVERA DE LA SCCALP 2010

Gijon, 23 y 24 de abril de 2010

AENP

Asociacion Espafiola
de Nefrologia Pediitrica

XX CURSO INTERNACIONAL DE AVANCES EN
NEFROLOGIA PEDIATRICA

Oviedo, 20 y 21 de Mayo de 2010

JUEVES, 20 DE MAYO

08.30 Entrega de documentacién
09.00 Inauguracién. Balance de 20 afios

Serafin Mdlaga
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12.00

12.30
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14.00

16.00

16.45

17.30

09.00
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TEMA: ACTUALIZACION EN NEFROLOGIA CLINICA
Moderador: Serafin Mdlaga

Sindrome hemolitico-urémico Ramon Exeni (Bue-
nos Aires. Argentina)

Sindrome nefrético corticorresistente. Nelson Orta
(Valencia. Venezuela)

Hipertensién arterial esencial. Medidas preventi-
vas desde la infancia. Serafin Mdlaga (Oviedo)
Discusion

Café

TEMA: AVANCES EN EL DIAGNOSTICO GENETICO
Genética molecular de la GESF. José Nieto Rey (Bar-
celona)

Genética molecular de las infecciones urinarias.
Victor Garcia Nieto (Tenerife)

Discusiéon

Almuerzo

TEMA: NEFROLOGIA PRACTICA

Moderador: Flor Angel Orddiiez

Ectasia piélica de diagnéstico prenatal. Manejo
nefrolégico. Flor Angel Ordéiiez (Oviedo)

Ectasia piélica de diagnéstico prenatal. Manejo qui-
rtirgico. José M* Garcia Crespo (Oviedo), Angela Gdmez
Farpon (Oviedo)

Discusion

VIERNES, 21 DE MAYO

TEMA: NEFROLOGIA CLINICA

Moderador: Fernando Santos

Enfoque diagnéstico de las acidosis tubulares.
Ramon Exeni (Buenos Aires. Argentina)
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09.45

10.30

11.00
11.30
12.00
12.45

13.30
14.00

16.00
16.30

17.00

17.30
18.00

Prueba de concentracién y microalbuminuria como
marcadores de dafio renal en la infancia. Victor Gar-
cin Nieto (Tenerife)

Protocolo diagndstico-terapéutico en lactantes febri-
les con leucocituria. Sonsoles Sudrez Saavedra (Ovie-
do)

Discusién

Descanso. Café

Abordaje nefrolégico de los raquitismos congéni-
tos. José Nieto (Barcelona)

Manejo del fracaso renal agudo. Nelson Orta (Valen-
cia. Venezuela)

Discusién

Almuerzo

TEMA: NEFROLOGIA EN ATENCION PRIMARIA
Moderador: Venancio Martinez

Enuresis nocturna. Venancio Martinez (Oviedo)
Otros trastornos miccionales distintos a la enure-
sis nocturna. Luis Miguel Rodriguez (Leon)
Vacunacion del nifio con enfermedad renal. Fran-
cisco Alvarez Garcia (Oviedo)

Discusion

Clausura y Entrega de Diplomas

Informaci6n:

XX Curso de Avances en Nefrologia Pediatrica.
Gabinete de Actos Cientificos.

Hospital Universitario Central de Asturias.

C/ Celestino Villamil, s/n. 33006 Oviedo.

Tel.: 985-107907 Fax: 985-107908

E-mail: teresa.lopez@sespa.princast.es



