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EDITORIAL

La situación económica actual nos compromete a 
realizar un gran esfuerzo para conseguir la mayor 
eficiencia en nuestra actividad profesional dedicada 
al cuidado de la salud de los niños de la Comunidad 
Valenciana. 
En la consecución de este objetivo la Sociedad Valen-
ciana de Pediatría está comprometida en dos tareas 
importantes: colaborar en la formación continuada de 
los Pediatras y colaborar con las autoridades sanita-
rias para conseguir las mejores condiciones con las 
que puedan desarrollar plena y satisfactoriamente su 
actividad profesional.
La Secretaria Autonómica de la Agencia Valenciana 
de Salud ha creado la Comisión de Gestión Sanita-
ria en Atención Primaria con el objetivo de revisar 
y actualizar las “Líneas estratégicas de mejora en 
Atención Primaria” elaboradas en 2006, avanzar en 
la integración asistencial con Atención Especializada 
y mejorar la capacidad de resolución de Atención Pri-
maria. Este proyecto en el que va a participar nuestra 
Sociedad en colaboración estrecha con la Asociación 
Valenciana de Pediatría de Atención Primaria va a su-
poner una mejora en la calidad de la atención prima-
ria de la que se van a beneficiar los niños de nuestra 
Comunidad.
Estamos actualmente ante el gran reto que supone la 
crisis económica y frente a ella hay que  aprovechar 
con eficiencia los recursos sanitarios. Tenemos unos 
recursos que son nuestros y que nadie nos puede arre-
batar, son nuestros conocimientos y estamos en el de-
recho y en la obligación de mejorarlos y acrecentarlos 
para atender con mayor eficiencia a nuestros niños. 
Este año se inicia el 4º Curso del Plan de Actualiza-
ción de Pediatría que organizamos conjuntamente con 
la Escuela Valenciana de Estudios de la Salud. Se ha 
iniciado la cuarta edición, que consta de 17 cursos que 
constituyen un programa reglado de formación conti-
nuada integral para la  actualización en los principales 
aspectos preventivos, diagnósticos y terapéuticos de 
la patología pediátrica en atención primaria. 
Se han desarrollado con un notable éxito de participa-
ción. En las tres primeras ediciones, a lo largo de tres 
años,  se han matriculado un total de 3031 alumnos en 

los diferentes cursos del Plan de Actualización. 
A pesar de los ajustes económicos tenemos el com-
promiso por parte de la Dirección de la Escuela Va-
lenciana de Estudios de la Salud de continuar con el 
Plan de Actualización al menos durante el próximo 
curso 2014, incorporando nuevos temas y contenidos. 
Para facilitar el total cumplimiento por la mayoría de 
los alumnos, los nuevos cursos se programaran en 
formato exclusivamente “on line”, salvo para aque-
llos que por sus contenidos sea imprescindible com-
pletar con una sesión práctica presencial.
Esta oferta docente la hemos completado con la or-
ganización del I Curso de Formación Práctica en  Pe-
diatría  cuyos objetivos son proporcionar información 
actualizada sobre  los principales motivos de consulta 
en Atención primaria, ofrecer una visión práctica para 
el abordaje diagnóstico y terapéutico  y aportar  cri-
terios de derivación hacia la atención especializada. 
Este primer curso se ha dedicado al trastorno por dé-
ficit de atención e hiperactividad, patología digestiva, 
radiología pediátrica y manejo práctico de la vacuna-
ción en el niño.
La vacunación es una de las herramientas terapéuticas 
más valiosas que disponemos para mejorar la salud de 
nuestros niños y el pediatra tiene un papel determi-
nante en la administración y el grado de cobertura de 
las vacunaciones. 
Ante los constantes  cambios en la epidemiología de 
las enfermedades infecciosas, la aparición de nuevas 
vacunas, y modificación de las pautas de vacunación 
actuales, los pediatras necesitamos estar actualizados 
y con una información científica de calidad, que nos 
permita afrontar con seguridad los retos que se nos 
plantean en nuestro trabajo diario, ofreciendo a nues-
tros pacientes una información veraz de las vacunas 
sistemáticas y no sistemáticas, y también, en aque-
llas situaciones especiales, donde la administración 
de las vacunas tiene un gran beneficio en la salud de 
los niños. Para facilitar esta importante tarea la Junta 
Directiva de la Sociedad Valenciana de Pediatría ha 
aprobado recientemente la constitutición del Grupo 
de Trabajo de Vacunas nombrando coordinadora a la 
Dra. Maria Desamparados Garcés Sanchez que se en-

NUEVAS CIRCUNSTANCIAS: NUEVOS COMPROMISOS
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cargará de organizarlo y dirigirlo. 
El pasado Congreso realizado en Benicassim, esplen-
dido, resultó un gran éxito científico y de participación 
y quiero felicitar por ello a la Presidenta del Comité 
organizador Dra. Irene Centelles y a la Presidenta del 
Comité Científico Dra. Mónica Cubo
 El próximo Congreso que es el XXIX Congreso de 
nuestra Sociedad se celebra siguiendo el orden mar-
cado por los estatutos en la provincia de Alicante con-
cretamente en la encantadora ciudad de Elche. 
La intención de la Junta Directiva es garantizar la sos-
tenibilidad de nuestros Congresos adaptándonos a las 
actuales circunstancias económicas y para ello se han 
realizado cambios en su organización que permitan 
reducir costes y facilitar la asistencia, manteniendo su 
contenido e interés científico y formativo.
El comité organizador del presente Congreso está 
presidido por el Dr. Jesús Garde, el comité científico 
por la Dra. Simona Mas y su gran esfuerzo e ilusión 
merecen el mayor reconocimiento por parte de nues-
tros socios
Se celebrará en un solo día, en sábado, para facili-
tar la asistencia evitando la solicitud de permisos que 
cada vez serán más restrictivos y la sede será una ins-

Editorial

titución pública en este año el Hospital del Vinalopó 
de Elche a cuya Gerencia tenemos que agradecer que 
nos haya facilitado las magníficas instalaciones de su 
Hospital para celebrar nuestra reunión anual.
El programa y el Boletín se editaran exclusivamente 
en formato electrónico, habiéndose obtenido del Cen-
tro Nacional Español el ISSN para la versión digital 
del “Boletín de la Sociedad Valenciana de Pediatría” 
lo que permite equipararlo a la versión en papel a 
efectos de curriculum.
En el programa como en otros años queremos dar la 
mayor importancia a la presentación de los trabajos 
científicos de nuestros socios a través de las comuni-
caciones y la Junta Directiva ha decidido dedicar los 
Congresos a temas monográficos, este XXIX Congre-
so a la Patología Alérgica Pediátrica.
Tenemos que agradecer a la industria farmacéutica su 
gran apoyo a las labores de formación y docencia de 
la Sociedad Valenciana de Pediatría conscientes del 
gran esfuerzo que significa su colaboración en las cir-
cunstancias actuales. 
Pero el futuro de nuestro Congreso Anual depende 
fundamentalmente de la asistencia y participación ac-
tiva de los socios.

Antonio Martorell Aragonés
Presidente de la Sociedad Valaneciana de Pediatría

Con este boletín me despido de vosotros como direc-
tora de la revista. Ha sido una aventura que ha durado 
4 años y que espero que haya sido tan positivas para 
todos como lo ha sido para mí. He intentado moderni-
zar y aportar cambios al Boletín, el más importante el 
de este último número: ya tenemos una revista digital. 
Esto implica que no existe el Boletín en papel, pero 
continua siendo una publicación oficial a la que todos 
podéis acceder a través de nuestra web (http://www.
socvaped.org). Con esto, la Sociedad Valenciana de 
Pediatría pone su granito de arena para la conserva-

ción del medio ambiente y, a demás, nos supone un 
ahorro en los actuales tiempos de crisis. 
Por último, quiero resaltar como cada año ha ido au-
mentando de forma significativa el número de comu-
nicaciones presentadas la congreso y , por tanto, el 
número de artículos del Boletín. Gracias a todos por 
vuestro trabajo, sin vuestros artículos no habría re-
vista.

Un abrazo a todos. Nos vemos en el congreso.

Belén Fernández Tudela
Directora del Boletín 
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MEMORIA DE CURSO ACADÉMICO 2012-2013

La Sesión Inaugural del Curso Académico, se celebró 
el 16 de octubre de 2012, en el Colegio Oficial de 
Médicos de Valencia, con el desarrollo de un Simpo-
sio sobre Dermatología Pediátrica: “AVANCES EN 
DERMATOLOGÍA PEDIATRICA: DE LA TEORIA 
A LA PRACTICA” en el que participaron los Dres. 
Antonio Torrelo Fernández, Jefe de Servicio de Der-
matología Pediátrica del Hospital Niño Jesús de Ma-
drid y Antonio Martorell Calatayud de la Unidad de 
Dermatología Pediátrica del Hospital de Manises.

En dicha sesión se hizo entrega de las acreditacio-
nes de las Becas de Corta Estancia para Residen-
tes de Pediatría del año 2011 a los Dres. Dª Sole-
dad Caballero Balanza, Dª Ana Isabel Edo Monfort, 
Dª Silvia Escolano Serrano, D. Alejandro Fer-
nández Calatayud y Dª Gema Mª Pedrón Marzal.

La Sociedad Valenciana de Pediatría y la Escuela Va-
lenciana de Estudios de la Salud (EVES), con el fin de 
promover y facilitar la Formación Continuada de los 
Pediatras de la Comunidad Valenciana han organizado 
el PLAN DE ACTUALIZACIÓN DE PEDIATRIA. 
Dicho Plan tiene una duración de 4 años, consta de 
18 Cursos, de los que cada Pediatra puede elegir 4 
cursos por año. Los Cursos tienen un módulo on line 
y un módulo presencial en formato de taller práctico 
de 5 horas a cerca de los contenidos del módulo on 
line. Estos Cursos están acreditados por la Comisión 
de Formación Continuada y su valoración correspon-
diente para el desarrollo de la carrera profesional.

Los Cursos realizados en 2012, son:

ACTUALIZACIÓN EN CARDIOLOGIA PEDIA-
TRICA. (Coordinador: JOSE IGNACIO CARRAS-
CO)
ACTUALIZACIÓN EN CIRUGÍA  Y ORTOPEDIA 
PEDIATRICA (Coordinadores: Cirugía:ANA LO-
PEZ y Ortopedia: JOSE RICARDO EBRI )
ACTUALIZACIÓN EN ALERGIA PEDIATRICA. 
(Coordinador: ANTONIO MARTORELL)
ACTUALIZACIÓN EN DERMATOLOGIA PEDIA-
TRICA.(Coordinadora: ISABEL FEBRER)
ACTUALIZACIÓN EN ENDOCRINOLOGIA PE-

DIATRICA. (Coordinadora: FRANCISCA MORE-
NO)
ACTUALIZACIÓN EN HEMATOLOGIA PEDIA-
TRICA. (Coordinador: RAFAEL FERNANDEZ 
DELGADO)
ACTUALIZACIÓN EN INFECTOLOGIA Y VACU-
NAS EN PEDIATRIA. (Coordinador: JAVIER DIEZ)
LA IMAGEN EN PEDIATRIA. (Coordinador: JE-
SÚS ESTEBAN) 
ACTUALIZACIÓN EN OBESIDAD  Y RIESGO 
CARDIOMETABÓLICO. (Coordinadora: FRAN-
CISCO AGUILAR)
ACTUALIZACIÓN EN NEONATOLOGÍA. (Coor-
dinador: MAXIMO  VENTO)
ACTUALIZACIÓN EN NEUMOLOGIA PEDIA-
TRICA. (Coordinadora: AMPARO ESCRIBANO)
ACTUALIZACIÓN EN NEUROLOGIA PEDIA-
TRICA. (Coordinador: FERNANDO MULAS)
ACTUALIZACIÓN EN GASTROENTEROLOGIA 
Y NUTRICIÓN PEDIATRICA. (Coordinadores: Nu-
trición: JAIME DALMAU y Gastroenterología: PI-
LAR CODOÑER)
ACTUALIZACIÓN EN ODONTOLOGIA PEDIA-
TRICA. (Coordinadores: MIGUEL LAIRÓN Y 
FRANCISCA MARÍN) 
ACTUALIZACIÓN EN OFTALMOLOGIA  Y PA-
TOLOGIA ORL PEDIATRICA. (Coordinadores: 
Oftalmología:  PEDRO SANZ y ORL: JOSE DAL-
MAU)
ACTUALIZACIÓN DE PROGRAMAS DE SALUD 
EN PEDIATRIA. (Coordinador: FRANCISCO JA-
VIER SORIANO)
ACTUALIZACIÓN EN URGENCIAS PEDIÁTRI-
CAS. (Coordinador: JUAN ARAGÓ)
ACTUALIZACIÓN EN REUMATOLOGIA PEDIA-
TRICA.(Coordinadora: INMACULADA CALVO)

Estos Cursos han sido gratuitos para los miembros de 
la Sociedad Valenciana de Pediatría.

Tambien se han realizado las siguientes activiades:

En ALICANTE: NO TENGO DATOS

En CASTELLÓN: NO TENGO DATOS
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En VALENCIA: 
En el colegio Oficial de Médicos de Valencia se ha 
desarrollado el I CURSO DE FORMACIÓN PRAC-
TICA EN PEDIATRIA, en el que se han realizado 5 
Talleres teórico-prácticos, los cuales son:

24 de enero de 2013: TALLER DE PATOLOGIA 
NEUROLÓGICA EN ATENCIÓN PRIMARIA. 
TDAH (trastorno por déficit de atención e hiperacti-
vidad): enfoque multidisciplinar, a cargo de las Dras. 
Mercedes Benac Prefaci, Gemma Ochando Perales y 
Angela Navarro Campoy.

14 de febrero de 2013: TALLER DE RADIOLOGIA 
PEDIÁTRICA EN ATENCIÓN PRIMARIA, a cargo 
del Dr. Héctor Cortina Orts.

7 de marzo de 2013: TALLER DE PATOLOGIA DI-
GESTIVA EN ATENCIÓN PRIMARIA, a cargo de 
los Dres. Pedro Polo Martín y Miguel Calabuig Sán-
chez.

11 de abril de 2013: TALLER DE RADIOLOGÍA 
PEDIÁTRICA EN EL SERVICIO DE URGENCIAS, 
a cargo del Dr. Héctor Cortina Orts.

25 de abril de 2013: TALLER DE MANEJO PRÁC-
TICO DE LA VACUNACIÓN EN EL NIÑO a cargo 
de la Dra. Mara Garcés Sánchez. 

En este curso se han celebrado en Valencia los si-
guiente cursos organizados por nuestros socios y ava-
lados por la Sociedad Valenciana de Pediatría:

1.- CURSO DE ACTUALIZACIÓN EN PEDIATRÍA 
2012-2013
ORGANIZA: SERVICIO DE PEDIATRÍA. HOSPI-
TAL LLUÍS ALCANYÍS. XÀTIVA
DIRECTORES DEL CURSO:
Fernando Calvo Rigual. Jefe de Servicio de Pediatría. 
Hospital de Xàtiva
Aurelio Hervás Andrés. Facultativo Especialista de 
Distrito. Hospital de Xàtiva

Memoria de curso académico 2012-2013

Ramón Ródenas Bravo. Pediatra del Centro de Aten-
ción Primaria de Xàtiva.

2.- XVIII Curso de Avances en Pediatría, dirigido por 
el Dr. Ignacio Manrique:

3.- XV Curso internacional de actualización en neu-
ropediatría y neuropsicología infantil . Dirigido por el 
Dr. Fernando Mulas

Cómo ya es habitual, 25 y 26 de Octubre de 2012, 
se celebraron en Valencia las XIII Jornadas sobre Va-
cunas en Atención Primaria, que fueron organizadas 
por la Sociedad Valenciana de Pediatría y la Sociedad 
Valenciana de Medicina Familiar y Comunitaria, con 
la colaboración de la Consellería de Sanitat, las cua-
les contaron con una gran participación de nuestros 
asociados.

El día 15 de junio de 2013 se celebra en Elche el 
XXIX Congreso de la Sociedad Valenciana de Pe-
diatría, cuyo programa científico incluye, en la tarde 
del día 14, como actividades Precongreso, los Talle-
res Prácticos sobre “Reanimación Cardiopulmonar 
Neonatal , “Manejo práctico de la inmunoterapia en 
atención primaria” y “Dermopatías más frecuentes en 
pediatría”. En la jornada del día 15 de junio, por la 
mañana se desarrolla una MESA REDONDA sobre 
ENFERMEDADES ALERGICAS EN ATENCIÓN 
PRIMARIA, moderada por el Dr. Jesús Mª Garde 
Garde, dos Sesiones de Comunicaciones Orales y du-
rante la tarde dos nuevas sesiones de Comunicaciones 
Orales y la “Reunión con el experto”sobre “Enferme-
dades alérgicas en pediatría ¿Qué debo saber? ¿Qué 
debo hacer? a cargo del Dr. Antonio Martorell Ara-
gonés

Como en años anteriores se han concedido Becas a los 
Residentes que presentan comunicaciones y se otor-
garán los Premios de la SOCIEDAD VALENCIANA 
DE PEDIATRIA a las mejores Comunicaciones pre-
sentadas al Congreso.

Valencia, Junio 2013

Dr. Rafael Vila Martínez
Secretario de la Sociedad Valaneciana de Pediatría
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MESA REDONDA

ENFERMEDADES ALÉRGICAS EN ATENCIÓN PRIMARIA

Aproximación al niño con infecciones recurrentes.

Mestre Ricote JL.
Hospital Universitario San Juan. Alicante.

INTRODUCCIÓN

Un motivo habitual de consulta pediátrica es el niño 
con infecciones recurrentes. Éstas pueden ser bana-
les pero frecuentes en número, graves o demasiado 
duraderas, asociadas a complicaciones inusuales o 
necesitar de tratamientos agresivos. Las causas para 
ello podemos clasificarlas en 4 grupos con diferente 
prevalencia:

I.-   Niño normal.
II.-  Niño atópico.
III.- Niño con un proceso crónico o de base no inmu-
nológico.
IV.- Niño con una inmunodeficiencia primaria (IDP) 
o secundaria (IDS).

La mayoría de niños que presentan infecciones re-
currentes, sobre todo si se localizan en un órgano o 
sistema, tendrán un problema alérgico o anatómico, 
más que un problema inmunitario. En las figuras 1 y 2 
podemos ver la evolución según la edad de los niveles 
de inmunoglobulinas y linfocitos.

Resumiendo:

1. Las manifestaciones de las enfermedades infeccio-
sas se deben no solo al germen causal sino también a 
su interacción con el sistema inmunitario del huésped.

2. Estos dos hechos serán los responsables de que se 
produzca una enfermedad aguda, crónica o nada.

3. La respuesta inmune del niño es “EDAD-DEPEN-
DIENTE”.

4. El estado inmunitario del niño viene modificado 
por factores maternos transferidos en el periodo in-
trauterino y luego por la leche materna. Por eso son 
más propensos a las infecciones, los prematuros y los 
no alimentados al pecho.

5. No obstante las Inmunodeficiencias Primarias son 
enfermedades especialmente pediátricas, como refle-
ja la figura 3 en el origen del Servicio que registra el 
caso de una Inmunodeficiencia Primaria (IDP).
  

Figura 1: Niveles de Inmunoglobulinas según edad Figura 2: Poblaciones linfocitarias según edad
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CLASIFICACIÓN DEL NIÑO CON INFECCIO-
NES RECURRENTES

I.-EL NIÑO NORMAL (“Niño catarroso”, “niño 
con mala suerte”)

Representa más de la mitad de los casos de niños con 
infecciones recurrentes (figura 4). El número de pro-
cesos infecciosos varía con cada niño, pero un niño 
sano normal puede tener según circunstancias una 
media de 4 a 8 infecciones respiratorias al año con 
una duración inferior a 8 días. Sin embargo se consi-
dera “normal” hasta 15 días de duración, es decir “un 
niño normal puede estar casi la mitad del año con pro-
cesos infecciosos benignos” e incluso hasta 12 episo-
dios, dependiendo de las circunstancias ambientales 
del niño (número de hermanos, guardería, tabaquis-
mo familiar, etc). 

La mayoría de estas infecciones son de origen vírico y 
de vía respiratoria superior y no más de una neumonía 
o dos otitis media no complicadas en sus tres prime-
ros años de vida.

Estos niños siguen un desarrollo somatométrico y 
neurológico normal, responden rápidamente al tra-
tamiento adecuado y están sanos entre los procesos 
intercurrentes. Siendo su exploración física, fenotipo 
y tests de laboratorio normales.

II.- EL NIÑO ATÓPICO

Un 20-30% de niños con procesos infecciosos repeti-
dos tienen una enfermedad atópica. La rinitis alérgica 

persistente o el asma se confunde frecuentemente con 
procesos infecciosos. Y muchos de ellos desarrollan 
tos y sibilantes con las infecciones víricas respirato-
rias y muchas veces son diagnosticados de bronquitis 
o neumonías, que además responden más a los anti-
bióticos. 

También estos pacientes tienen mayor susceptibilidad 
a la sinusitis, otitis secretoras, laringitis, y por ello 
habitualmente tienen una historia de infecciones re-
petidas en estas localizaciones. Pero al igual que el 
niño normal, su desarrollo somático y neurológico es 
correcto y suelen tener estigmas atópicos en la explo-
ración o en sus antecedentes familiares.

Mestre Ricote JL.

Figura 3: Diagnósticos de IDP por Servicios

Figura 4: Grupos causales de infecciones recurrentes en niños
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III.- EL NIÑO CON UNA ENFERMEDAD CRÓ-
NICA NO INMUMOLÓGICA

Representa aproximadamente el 10% de los casos y 
suelen ser niños con problemas de crecimiento y desa-
rrollo y datos exploratorios o analíticos de su proceso 
de base, como puede ser una fibrosis quística, reflujo 
gastroesofágico, cardiopatía congénita, síndrome de 
aspiración crónica, entre muchas otras condiciones 
(tabla 1).

Aproximación al niño con infecciones recurrentes.

Tabla 1: Etiología no inmunológica de las infecciones recurren-
tes en niños

IV.- EL NIÑO INMUNODEFICIENTE

El 10% de los niños con infecciones recurrentes ten-
drán un defecto en uno o varios componentes del sis-
tema inmunitario innato (no precisa de exposición al 
antígeno) y/o adaptativo. Al primero pertenecen las 
células fagocíticas y el sistema del Complemento y 
al segundo los linfocitos B (inmunidad humoral o por 
anticuerpos) y los linfocitos T (inmunidad celular), 
aunque han sido identificados muchos otros defectos 
del sistema innato o natural como defectos en recep-
tores Toll-like, problemas en los cilios, etc.

Las Inmunodeficiencias Primarias (IDP) son pues:

- Un grupo de enfermedades raras del sistema inmu-
nitario
- Precisan mantener un alto índice de sospecha: “de-

masiadas infecciones” por patógenos normales, infec-
ciones recurrentes o crónicas difíciles de erradicar e 
infecciones oportunistas o por gérmenes no habituales
- Las medidas preventivas frente a oportunistas son 
esenciales
- El tipo de infecciones sufridas proporciona una va-
liosa información sobre la rama del sistema inmune 
afectado
- A menudo, puede aproximarse bien el diagnóstico 
con sencillas pruebas de laboratorio: hemograma, 
bioquímica, Rx. Tórax y/o senos paranasales y la 
cuantificación de inmunoglobulinas séricas
- Habitualmente son enfermedades hereditarias, con-
génitas y de origen genético
- Prácticamente el 70% se van a deber a defectos en la 
Inmunidad Humoral, aunque en realidad la respuesta 
inmune es un “todo” implicado (figura 5).

Figura 5: Distribución causal de las IDP

No debemos olvidar la existencia de inmunodeficien-
cias secundarias (IDS) por enfermedades o tratamien-
tos que predisponen o representan un estado de inmu-
nodeficiencia funcional o cuantitativa del niño (tabla 
2).

Tabla 2: Inmunodeficiencias secundarias (IDS)
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TIPOS DE INMUNODEFICIENCIAS PRIMA-
RIAS (IDP)

Aunque reconocidas más de 120 defectos genéticos 
asociados a IDP cuya prevalencia está en aumento 
(figura 6), solo un número pequeño de ellas represen-
ta la casi totalidad de los casos registrados (figura 7) 
como refleja el Registro Español de Inmunodeficien-
cias Primarias (REIDP).

Mestre Ricote JL.

Figura 6: REIDP

Así pues, el déficit selectivo de IgA, y la inmunode-
ficiencia variable común (IDVC) representan las dos 
entidades más frecuentes diagnosticadas y cuyas defi-
niciones reflejamos en la tabla 3.

(AG = Agammaglobulinemia ligada al X (LX o auto-
nómico recesiva AR)
(IDVC = Inmunodeficiencia variable común)

Figura 7: Diagnósticos registrados de IDP

Tabla 3: Definiciones de las principales IDP

COMO RECONOCER A UN NIÑO CON UNA 
IDP
Son clásicos los 10 signos y síntomas de alarma para 
sospechar que un niño con infecciones recurrentes 
pueden tener una IDP (tabla 4), que han sido revi-
sados recientemente, añadiendo síntomas o signos 
como:

- Diarrea crónica.
- Complicaciones con la administración de vacunas 
vivas.
- Heridas que no cicatrizan.
- Linfopenia persistente.
- Autoinmunidad no explicada.
- Alteraciones fenotípicas.

Un estudio realizado en 563 niños encuentra que la 
Hª Familiar de IDP fue el factor predicativo más im-
portante para padecer una IDP. Adicionalmente la 
necesidad de antibióticos intravenosos para sepsis y 
el fallo de medro fueron fuertes indicadores de IDP 
por alteraciones de los neutrófilos o por defecto en los 
linfocitos T respectivamente. Otros hechos sugestivos 
de IDP son la hipocalcemia con/sin crisis, las cardio-
patías congénitas sobretodo truncales, la ausencia de 
silueta tímica y el retraso en la caída del cordón um-
bilical.

Un aumento en el número de IDP ha sido identificado 
y algunas de ellas como la IDSC (inmunodeficiencia 
severa combinada) puede ser rápidamente mortal si 
no se diagnostica precozmente, de ahí que en algunos 
países como EEUU se aboga por su cribado neona-
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Aproximación al niño con infecciones recurrentes.

tal incluso en prematuros y siempre mantener un alto 
índice de sospecha, al igual que en las enfermedades 
metabólicas.

Tabla 4: Los 10 signos y síntomas de alarma

La más actualizada versión de los 10 signos de alarma 
(tabla 4), desarrollada por la Jeffrey Model Founda-
tion Medical Advisory Borrad es la siguiente:

1.- ≥ 4 nuevas otitis en un año
2.- ≥ 2 sinusitis graves en un año
3.- ≥ 2 meses de tratamiento antibiótico oral sin res-
puesta significativa
4.- ≥ 2 neumonías en un año
5.- Fallo para crecer o ganar peso normalmente
6.- Abcesos profundos de piel u de un órgano de ca- Tabla 5: Edad al diagnóstico de las IDP

rácter recurrente
7.- Muguet o micosis cutánea persistentes
8.- Necesidad de antibioterapia intravenosa para re-
solver infecciones habituales
9.- ≥ 2 infecciones profundas, incluyendo la septice-
mia 
10.- Una historia familiar de IDP

Un dato a destacar es la edad al diagnóstico, cuyo 
retraso nos hace incidir aún más en la necesidad de 
tener siempre presentes estas enfermedades y que con 
datos simples como la Hª familiar y los signos de aler-
ta podemos anticipar perfectamente (tabla 5).

EDAD AL INICIO Y TIPO DE IDP

Un aspecto importante para la orientación diagnósti-
ca de una IDP es la edad en la que el niño empieza a 
tener síntomas clínicos (tabla 6).

Tabla 6: Edad al inicio y sospecha del tipo de IDP
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Todavía y según datos de la Sociedad Europea de In-
munodeficiencias, un 70-80% de pacientes aún están 
sin diagnosticar.

LOCALIZACIONES DE LA INFECCIÓN

• Vía respiratoria superior e inferior
• Mucosas
• SNC
• Abcesos
• Infecciones recurrentes y/o crónicas del tracto 

digestivo sugieren déficit selectivo de IgA o una 
IDVC

• Persistencia o cronicidad de una infección usual-
mente banal (PB19, Mycoplasma….)

En la tabla 7 se exponen las principales presentacio-
nes clínicas de las IDP.

Mestre Ricote JL.

Tabla 7: Presentación clínica de las IDP

GÉRMENES E IDP

Tabla 8: Microorganismos y tipo de déficit inmunitario

CLASIFICACIÓN DE LAS IDP POR DÉFICIT 
DE ANTICUERPOS

Tabla 9: Clasificación de las IDP por déficit de anticuerpos

ORIENTACIÓN DIAGNÓSTICA BÁSICA

1. Exploración física completa
2. Hemograma con frotis periférico y VSG o PCR
3. Bioquímica básica (perfil hepatorrenal, iónico..)
4. Cuantificación de IgG, IgA, IgM e IgE séricas
5. Urianálisis
6. Rx tórax  y/o de sitios sospechosos (senos para-

nasales..)
7. TAC pulmonar (opcional como primera línea de 

estudio)
8. Pruebas según sospecha clínica (Cloro en sudor, 

alfa-1-antitripsina, complemento, tránsito digesti-
vo…)

Con estos datos más una correcta Hª Clínica se puede 
orientar el diagnóstico en más del 90% de los casos de 
IDP. Estudios de 2ª línea como poblaciones linfocita-
rias, subclases de IgG, respuesta a vacunas, etc o de 3º 
nivel como estudios enzimáticos, genéticos, pruebas 
de funcionalidad, etc;  corresponden ya a laboratorios 
especializados.

TRATAMIENTO DE LAS IDP

La mayoría como hemos dicho corresponden a défi-
cits de anticuerpos. Un resumen de las medidas tera-
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péuticas se esquematiza en la tabla 10.

Aproximación al niño con infecciones recurrentes.

Tratamiento de las IDP

Tabla 10: Tratamiento de las IDP

SUMARIO

La mayoría de niños con infecciones recurrentes son 
niños “normales” o atópicos
Debemos pensar en una IDP (10% de casos), cuando 
hay una Hª Familiar de inmunodeficiencia primaria, 
presentan infecciones bacterianas graves o recurren-
tes, oportunistas, o alteración en el desarrollo somá-
tico del niño
Una cuidadosa Hº Clínica y exploración física es 
esencial

Unas pruebas complementarias básicas orientarán 
muy fidedignamente el diagnóstico
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¿Cómo controlar a los 100 niños asmáticos de mi cupo?: 
más allá de las guías clínicas.

Moral Gil L.
Unidad de Alergología y Neumología Pediátrica. Hospital General de Alicante.

INTRODUCCIÓN
El asma es, sin duda, una de las enfermedades más 
prevalentes en la infancia. Todos los pediatras y re-
sidentes de pediatría se enfrentan a este problema. El 
asma es especialmente reconocible por sus manifes-
taciones agudas, los empeoramientos transitorios que 
oscilan, de manera más o menos recortada, entre una 
crisis y una bronquitis asmática aguda. El tratamiento 
de estas agudizaciones es rápidamente aprendido du-
rante los primeros meses de formación del residente 
y nos acompañan toda nuestra vida profesional. El 
tratamiento de esos episodios descansa en el empleo 
de fármacos estimulantes de los receptores beta-2 del 
músculo liso bronquial, que pueden complementarse 
con otros fármacos y medidas en función de su in-
tensidad, hasta la remisión. La decisión de este trata-
miento es relativamente sencilla y no plantea dema-
siadas dudas.
Sin embargo, el asma se caracteriza por la presencia 
recurrente o crónica de síntomas de la enfermedad, ya 
sea de las agudizaciones que hemos mencionado, o de 
los síntomas más o menos persistentes que se obser-
van entre aquellas. Estos síntomas pueden ocurrir de 
manera más o menos sutil, por el día o por la noche, 
de aparición espontánea o desencadenados por diver-
sos factores entre los que destaca el ejercicio físico. 
Se manifiestan en forma de tos, respiración dificulto-
sa y ruidosa, fatiga con esfuerzos leves y sensación de 
opresión torácica. El resultado de ello es una pérdida 
apreciable de la calidad de vida que se ha demostra-
do en numerosos estudios y que es evidente en el pa-
ciente particular, haciéndose patente por la necesidad 
de solicitar atención sanitaria frecuente, el empleo de 
medicamentos y su coste económico, la pérdida de 
días de escolarización del niño y de días laborales en 
los padres, la sensación de vulnerabilidad por parte 
del niño y su familia, y la limitación para actividades 
físicas importantes para el desarrollo físico, psíquico 
y social.
Dado que no existen soluciones curativas para el 
asma, el tratamiento va dirigido, idealmente, a obte-
ner un control total de la enfermedad (eliminar toda 
morbilidad asociada al asma) aunque en la práctica se 
busca reducir la pérdida de calidad de vida al míni-

mo posible aplicando los mínimos medios necesarios 
para su consecución. Ello requiere una ponderación 
entre los dos factores que intervienen en la ecuación 
del control del asma:
1. Los perjuicios causados por la enfermedad y que 

han sido desglosados anteriormente.
2. El esfuerzo terapéutico a realizar: sumisión a un 

tratamiento continuado con sus costes económi-
cos y sus efectos adversos.

Indudablemente, es el paciente (o su familia) el que 
debe comprender la naturaleza del problema y la im-
portancia de su control, ya que es quien ha de cumplir 
el tratamiento y quien se encuentra en el fiel de la 
balanza entre el peso de la enfermedad y el peso del 
tratamiento. Es labor fundamental del médico hacerle 
percibir lo que gana o pierde en la medida en que el 
tratamiento resulta ajustado a su problema. Esto es 
especialmente importante en el caso del asma donde 
el paciente (o su familia) se acostumbra a las limita-
ciones impuestas por la enfermedad y las infravalora, 
hasta el punto de no percibirlas, mientras que le re-
sulta difícil someterse a un tratamiento continuado, 
especialmente cuando se encuentra aparentemente 
libre de síntomas, debido principalmente al miedo a 
los efectos adversos de los fármacos y al rechazo psi-
cológico a someterse a un tratamiento crónico.

EL ASMA EN LA CONSULTA DE ATENCIÓN 
PRIMARIA
Frente a las agudizaciones del asma, que son atendi-
das por médicos en servicios de urgencias (hospitala-
rios o no), la responsabilidad del tratamiento de fondo 
del asma recae, de manera principal, en el pediatra de 
atención primaria. Es el pediatra de atención prima-
ria el que detecta los síntomas de la enfermedad, el 
que asigna el diagnóstico, el que informa a la familia 
sobre lo que significa el asma y sobre su tratamiento, 
el que decide la administración de algún tratamien-
to de mantenimiento para el control del asma, el que 
observa la respuesta al mismo y la evolución en el 
tiempo, y el que decide si se han de realizar pruebas 
complementarias o si debe remitirse a un servicio es-
pecializado para obtener una valoración más experta.
Como hemos dicho, el asma es una enfermedad muy 
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frecuente. Como refleja el título de esta ponencia, es 
posible considerar que, en cada cupo de pediatría de 
atención primaria, puede haber alrededor de una cen-
tena de niños asmáticos. ¿Tantos? Posiblemente sí, si 
entendemos el asma desde un punto de vista amplio. 
Hoy en día se acepta que el asma es un síndrome que 
posiblemente engloba diversas enfermedades (o di-
versos mecanismos etiopatogénicos) que tienen en 
común la obstrucción no fija del árbol bronquial y que 
produce un conjunto de manifestaciones clínicas que 
ya han sido comentadas. Desde este punto de vista, 
el centenar de pacientes asmáticos que atiende un pe-
diatra de atención primaria no son un conjunto homo-
géneo de enfermos, sino una mezcla de sujetos cuyas 
necesidades y cuya evolución diferirá dependiendo de 
varios factores, algunos de ellos identificables (edad 
actual y de inicio de los síntomas, presencia de ato-
pia o de otras enfermedades alérgicas, antecedentes 
familiares de asma o enfermedades alérgicas, antece-
dentes perinatales y postnatales de riesgo pulmonar, 
intensidad y frecuencia de los síntomas…) y otros 
desconocidos. Sin embargo, algunos aspectos de la 
enfermedad son comunes a todos ellos: ausencia de 
remedios preventivos o curativos, disponibilidad de 
un arsenal terapéutico limitado para la mayoría de los 
casos e imposibilidad de realizar un pronóstico sufi-
cientemente fiable de la evolución futura.
Existen varias guías clínicas, consensuadas por ex-
pertos nacionales o internacionales, que recopilan el 
conocimiento disponible sobre la enfermedad y di-
rigen el tratamiento en función de diversos paráme-
tros, principalmente la intensidad de los síntomas y el 
grado de control alcanzado. No es el objetivo de esta 
ponencia replicar esas guías, disponibles fácilmente 
en publicaciones impresas o en internet. Más bien se 
trata de dar una visión personal, práctica, que sea de 
utilidad para el pediatra que pueda albergar dudas so-
bre algunos aspectos concretos sobre el cuidado de 
estos pacientes.

EL DIAGNÓSTICO DEL ASMA
Existen defensores del diagnóstico del asma en fun-
ción de la presencia de síntomas compatibles y de la 
demostración de una obstrucción bronquial reversible 
o inducible al flujo aéreo, lo que imposibilita la asig-
nación de este diagnóstico a niños pequeños que no 
pueden realizar pruebas de función pulmonar. Frente 
a ellos, es la visión de otros y de este autor que el 
asma puede ser diagnosticada en la mayoría de los 
casos mediante una combinación de los siguientes ha-

llazgos:
• Síndrome asmático, más o menos completo.
• Exclusión razonable de otros diagnósticos.
• Respuesta adecuada al tratamiento para el asma.
O dicho de manera más simple, si lo tratamos como 
asma y responde al tratamiento, lo diagnosticamos 
como asma. A tiempo estaremos de cambiar el diag-
nóstico si, en la evolución posterior, el comporta-
miento se vuelve atípico, la respuesta al tratamiento 
no es la esperada y aparecen datos que sugieren otro 
diagnóstico.
Cuando asignamos al paciente el diagnóstico de asma 
es preciso acompañar esta “etiqueta” de información 
adecuada para el paciente y su familia, de manera que 
entiendan la implicación de asignar ese diagnóstico 
en cuanto al tratamiento y al pronóstico. Esa informa-
ción y los tratamientos que se emplearán dependerán 
del tipo de paciente asmático que tengamos delante. 
Por ello, y de manera algo general, clasificaremos al 
paciente en función de dos variables que nos permiten 
abordar de manera diferenciada sus cuidados: una fá-
cil de conocer, la edad, y otra algo más compleja pero 
fundamental, el grado de afectación de la calidad de 
vida.

EL ASMA LEVE DEL NIÑO PEQUEÑO
Este es un grupo relativamente amplio pero que pasa 
muchas veces inadvertido e incluso no diagnosticado, 
dada la levedad de la enfermedad y su buen pronós-
tico. Formular el diagnóstico de asma en niños pe-
queños (menores de 4 años) con apenas unas pocas 
bronquitis no muy intensas durante el otoño-invierno 
puede ser controvertido, dado que muchos expertos 
no llamarían asmáticos a estos pacientes y los padres 
pueden verse alarmados por un diagnóstico que con-
lleva la idea de una enfermedad crónica. Se formule 
o no abiertamente el diagnóstico, la idea fundamental 
con estos pacientes es que el pronóstico es excelente 
con una elevada tendencia a la remisión de los sín-
tomas a lo largo de la infancia, especialmente si no 
hay familiares de primer grado asmáticos ni signos de 
otras enfermedades alérgicas en el paciente. En estas 
circunstancias, normalmente no es preciso adminis-
trar un tratamiento de mantenimiento (o emplearlo 
por periodos cortos en las épocas con alta morbili-
dad por infecciones respiratorias víricas) y suele ser 
suficiente con tratar los episodios de manera aislada. 
Estos pacientes, como todos los casos de niños con 
asma, ofrecen una oportunidad para aconsejar a los 
padres fumadores frente a este hábito, lo que puede 
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ayudar en la reducción del tabaquismo en esa familia 
en particular y en la sociedad en general. Una difi-
cultad significativa a estas edades es la administra-
ción adecuada de fármacos por vía inhalatoria, dada 
la escasa o nula colaboración, por lo que es preciso 
emplear cámaras espaciadoras con mascarilla facial, 
cuyo adiestramiento requiere muchas veces una su-
pervisión directa para comprobar la idoneidad de la 
técnica empleada.

EL ASMA MODERADA O GRAVE EN EL NIÑO 
PEQUEÑO
Este es otro grupo relativamente común de pacientes 
que provoca una elevada frecuentación de las consul-
tas de pediatría y de los servicios de urgencias. Se tra-
ta de niños pequeños que, generalmente durante todo 
el año, pero especialmente en otoño-invierno-pri-
mavera, coincidiendo, como hemos dicho, con las 
épocas de mayor circulación de virus respiratorios, 
presentan síntomas de asma, generalmente en forma 
de bronquitis prolongadas, muy frecuentes o incluso 
graves, que pueden comportar la hospitalización. En 
no pocas ocasiones se aprecian antecedentes de asma 
o enfermedades alérgicas en los familiares o hay an-
tecedentes de enfermedades neonatales o alérgicas en 
el propio niño. Muchos de estos pacientes mejorarán 
con la edad de manera que algunos de ellos remitirán 
por completo, pero otros mantendrán su asma, con 
mayor o menor intensidad en edades posteriores, sin 
que sea fácil establecer un pronóstico preciso. El co-
rrecto empleo de las cámaras espaciadores y el con-
sejo antitabáquico adquieren aquí mayor importancia. 
En cualquier caso, la calidad de vida durante esos pri-
meros años de vida suele verse muy mermada lo que 
justifica el intento de administrar fármacos controla-
dores de la inflamación bronquial que subyace en el 
asma. Montelukast es un fármaco seguro y fácil de 
administrar que puede ser una buena primera elec-
ción. No es fácil predecir qué pacientes responderán 
a su administración, disminuyendo la morbilidad por 
asma hasta parecerse al grupo de asma leve. Un plazo 
de 2-3 meses puede ser suficiente para comprobar la 
respuesta. Si el número y la intensidad de los episo-
dios disminuye apreciablemente puede mantenerse su 
administración de manera continuada, todo el año o 
hasta que se prevea la mejoría de sus síntomas, en 
ocasiones en verano o en años posteriores, pero siem-
pre en función de la evolución del paciente y de la 
respuesta al tratamiento. Si montelukast no produce 
un beneficio apreciable en el control del asma y la 

morbilidad sigue siendo inaceptable, debería inten-
tarse el tratamiento con corticoides inhalados, bu-
desonida o fluticasona, comprobando igualmente la 
respuesta al tratamiento y actuando en consecuencia. 
Si ningún tratamiento consigue un control suficiente, 
existen indicios de enfermedad alérgica o hay dudas 
sobre el diagnóstico, es recomendable la derivación a 
un servicio especializado.

El asma leve o episódica en el niño en edad escolar
Conforme el niño crece, algunas características de la 
enfermedad y de su tratamiento cambian, lo que jus-
tifica su tratamiento diferenciado del grupo anterior. 
Los escolares con asma episódica, es decir, que pre-
sentan síntomas infrecuentes a lo largo del año, gene-
ralmente no precisan un tratamiento de mantenimien-
to, salvo en los periodos en que su enfermedad parece 
estar más activa. El tratamiento inhalado es más fácil 
de administrar, dado que se obtiene una mayor cola-
boración, por lo que se debe retirar la mascarilla de 
las cámaras de inhalación y utilizar dispositivos de 
inhalación de fármacos en forma de polvo seco, que 
son los más cómodos y eficaces, a partir de los 6-7 
años de edad. En estas edades la enfermedad alérgica 
adquiere una mayor relevancia en el asma de algunos 
de estos pacientes. La presencia de indicios de enfer-
medad alérgica sugiere un mayor riesgo de cronicidad 
de la enfermedad y puede justificar la remisión a un 
servicio especializado que determine su importancia 
y sus implicaciones terapéuticas.

EL ASMA PERSISTENTE, MODERADA O GRA-
VE EN EL NIÑO EN EDAD ESCOLAR
Este es un grupo menor pero no infrecuente de niños 
que padecen un asma que deteriora la calidad de vida 
del paciente y su familia de manera notoria. Como en 
los casos anteriores, debe explicarse al paciente y su 
familia en qué consiste la enfermedad, las limitacio-
nes que tenemos para comprender sus causas últimas 
y la ausencia de tratamientos curativos o resolutivos, 
aunque sí de buenos tratamientos que permiten tener 
la enfermedad bajo control. Debe evitarse el tabaco 
y otros agentes contaminantes o alérgenos recono-
cidos que empeoren sus síntomas. En estos casos es 
necesario administrar fármacos antiinflamatorios para 
obtener el control de la enfermedad que permita al 
paciente una vida libre de síntomas y sin limitaciones 
para el ejercicio físico. La mayoría de estos pacientes 
responden adecuadamente al empleo de corticoides 
inhalados que han de mantenerse de manera conti-

¿Cómo controlar a los 100 niños asmáticos de mi cupo?



Bol Soc Val Pediatr.2013;33:18

nuada durante meses o años, según sea preciso para 
mantener el control de la enfermedad. Montelukast 
suele ser menos eficaz que los corticoides inhalados 
en estos pacientes mayores, aunque algunos de ellos 
pueden responder adecuadamente y permitir la reti-
rada de los corticoides inhalados o evitar el empleo 
de dosis altas para conseguir el efecto deseado. La 
asociación de corticoides inhalados con fármacos es-
timulantes de los receptores beta-2 de larga duración 
puede ser razonable por periodos limitados de tiem-
po, pero no debería mantenerse dicha asociación de 
manera indefinida en niños debido a la falta de estu-
dios adecuados y a las dudas existentes sobre su se-
guridad. La mayoría de estos pacientes se benefician 
de una valoración especializada que permitirá afian-
zar la seguridad del diagnóstico, apoyará las medidas 
terapéuticas adecuadas, comprobará la implicación 
de la alergia o de otras comorbilidades y añadirá las 
medidas terapéuticas que se deriven de los hallazgos 
obtenidos, colaborando en el control del paciente a 
largo plazo.

CONCLUSIONES
El asma es una enfermedad frecuente que afecta a 
muchos de los pacientes que cada pediatra de aten-
ción primaria atiende en su cupo. La calidad de vida 
de estos pacientes depende en gran medida de la im-
plicación del pediatra en su cuidado. En esta ponencia 
hemos clasificado a los pacientes asmáticos en cuatro 
grupos fácilmente reconocibles, que pueden requerir 
un tratamiento discretamente diferenciado. Al hacerlo 
así, sintetizamos el contenido de muchas guías cuya 
lectura detallada resulta difícil para la mayoría de los 
pediatras que no pueden ser expertos en todas las en-
fermedades de los pacientes a los que atienden. La de-
rivación a las unidades especializadas debe contribuir 
al mejor cuidado de estos pacientes, pero estas unida-
des no pueden sustituir la cercanía, la flexibilidad y 
la confianza con que el pediatra de atención primaria 
puede adaptarse a las necesidades cambiantes y a las 
circunstancias particulares de cada paciente y su fa-
milia.

Moral Gil L.
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Anafilaxia:  ¿Sabemos reconocerla? ¿Sabemos manejarla?
Toral Pérez T.

Hospital General de Alicante

INTRODUCCIÓN

Una reacción anafiláctica se define como una reac-
ción alérgica sistémica de instauración rápida  y po-
tencialmente mortal. En general, cuanto más rápi-
damente se manifiesta, más probable es que se trate 
de una reacción grave. Por ello, es fundamental un 
diagnóstico y tratamiento inmediatos. Sin embargo, 
con frecuencia se producen deficiencias en su reco-
nocimiento, tratamiento y prevención, tanto a nivel 
de atención primaria como en el ámbito hospitalario. 
En los últimos años se han publicado diversas guías 
internacionales sobre el diagnóstico y el tratamiento 
de la anafilaxia. En España, la Sociedad Española de 
Alergia e Inmunología Clínica, la Sociedad Españo-
la de Inmunología Clínica y Alergología Pediátrica, 
la Sociedad Española de Medicina de Emergencias y 
la Sociedad Española de Urgencias Pediátricas publi-
caron conjuntamente en el año 2009 la guía Galaxia 
(Guía de Actuación en Anafilaxia), disponible en 
www. aeped.es, con el  fin  de mejorar su reconoci-
miento y su tratamiento. 
La verdadera incidencia de la anafilaxia no se conoce. 
Hay acuerdo general en que está infradiagnosticada 
y en que su incidencia  ha aumentado considerable-
mente en los últimos años, sobre todo en niños. Se 
calcula una incidencia aproximada de 3,2 a 30 episo-
dios por 100.000 personas/año. De un 0.65% a un 2% 
de las reacciones anafilácticas son mortales, causando 
anualmente 1-3 muertes por millón de  personas.
En niños la causa más frecuente de anafilaxia es la 
alergia a alimentos, seguido a distancia de la alergia 
a medicamentos, a látex y a picaduras de himenópte-
ros.  La alergia alimentaria es cada vez más frecuente 
y con mayor número de alimentos implicados. Los 
alimentos que con más frecuencia producen reaccio-
nes anafilácticas en niños varían según los hábitos ali-
mentarios de los diferentes países pero en general se 
mencionan la leche, huevo, frutos secos y marisco. La 
presencia de asma es un factor de riesgo para padecer 
anafilaxia, sobre todo el asma grave. 
La anafilaxia está causada por la liberación súbita a la 
circulación sanguínea de mediadores que se encuen-
tran en mastocitos y basófilos. La mayor parte de las 
veces está producida por un mecanismo inmunológi-
co mediado por Ig E pero también puede producirse 

por mecanismos  inmunológicos no mediados por  Ig 
E o incluso no tener un mecanismo inmunológico. 
Cualquier sustancia capaz de producir la liberación 
de estos mediadores puede originarla. Como conse-
cuencia, se produce espasmo del músculo liso (funda-
mentalmente de bronquios, arterias coronarias y del 
tracto gastrointestinal), aumento de la permeabilidad 
vascular, vasodilatación, estimulación de  las termi-
naciones nerviosas sensitivas y depresión miocárdica, 
que son los responsables de las manifestaciones clíni-
cas que se producen en la reacción anafiláctica. Estos 
mediadores, además son capaces de activar otras vías 
inflamatorias, que pueden amplificar la reacción.

¿SABEMOS RECONOCERLA?

Diferentes estudios en diversos países han puesto de 
manifiesto deficiencias en el reconocimiento de reac-
ciones anafilácticas atendidas en Servicios de Urgen-
cias hospitalarias o en Consultas de Atención Prima-
ria. Esto puede ser debido a que la anafilaxia tiene un 
gran espectro de manifestaciones clínicas, muchas de 
ellas inespecíficas, que afectan a más de un órgano.  
Los síntomas más frecuentes en niños son cutáneos 
(80-90%), presentando urticaria generalizada, hipere-
mia y prurito cutáneo o edema de labios, párpados, 
úvula o lengua. Los síntomas respiratorios como dis-
nea, sibilantes, estridor o rinoconjuntivitis  aparecen 
aproximadamente en el 40-50% de los casos, siendo 
la afectación cardiovascular (sensación de mareo, hi-
potensión o síncope) y gastrointestinal (dolor abdo-
minal intenso, náuseas o vómitos) menos frecuente 
en niños. Estos síntomas suelen presentarse de forma 
rápida y en general cuanto más rápido evolucionan, 
más grave suele ser la reacción, por lo que es particu-
larmente importante su reconocimiento para la instau-
ración inmediata del tratamiento.
 Todavía puede ser más difícil de reconocer en niños 
pequeños porque a la inespecificidad de los síntomas 
se añade el que los pacientes no pueden expresar los 
síntomas subjetivos y el que la reacción anafiláctica 
suele ser el primer síntoma de una alergia que no se 
había manifestado  hasta ese momento. 
No hay parámetros de laboratorio que ayuden al diag-
nóstico en el momento en que se presenta el niño con 
una reacción anafiláctica, aunque pueden ser de utili-
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dad a posteriori cuando hay dudas sobre el diagnós-
tico. Se han utilizado la determinación de los niveles 
séricos de triptasa y los niveles de histamina en plas-
ma y en orina de 24 horas. La triptasa es una enzima 
que se encuentra en los mastocitos y sus niveles sé-
ricos aumentan desde 15 minutos hasta 3 horas tras 
el inicio de los síntomas, siendo más útil la medición 
seriada que una determinación aislada. Pero hay que 
tener en cuenta que con frecuencia los niveles de trip-
tasa no aumentan en caso de anafilaxia provocada por 
alimentos, que es la causa más frecuente en niños. 
Los niveles de histamina comienzan a aumentar a los 
5-10 minutos del inicio de  la reacción y permanecen 
elevados durante 30-60 minutos, por lo que son poco 
útiles; los niveles urinarios de histamina permanecen 
elevados hasta 5 horas tras el inicio de los síntomas y 
pueden tener alguna utilidad.
En el año 2005, el segundo Simposio sobre Defini-
ción y Tratamiento de Anafilaxia estableció unos cri-
terios diagnósticos de anafilaxia que se muestran en 
la Tabla 1. 

¿SABEMOS TRATARLA? 

La anafilaxia es una emergencia médica y todos los 

pediatras deberían estar preparados para tratarla. Sin 
embargo, numerosas revisiones en distintos ámbitos 
sanitarios sobre la anafilaxia encuentran notables dé-
ficits en su tratamiento, sobre todo en la administra-
ción de adrenalina, con porcentajes tan bajos de uti-
lización como del 25-30% de las reacciones y en la 
vía de su administración.  Otros medicamentos, con 
efectos más controvertidos, como corticoides y anti-
histamínicos, se utilizan con más frecuencia.
Sin embargo, todas las guías están de acuerdo en que 
la adrenalina es el tratamiento de elección en la ana-
filaxia y en que no existen en los niños contraindica-
ciones absolutas para su utilización. El retraso en su 
administración es un factor de mal pronóstico.
 La adrenalina posee efectos alfa y beta adrenérgicos 
que revierten los efectos de los mediadores liberados 
en la reacción anafiláctica. La dosis recomendada en 
niños es  0.01mg/kg de una solución de adrenalina al 
1/1000, con una dosis máxima de 0.3 mg. Esta dosis 
se puede repetir, si es necesario, a intervalos de 5 a 15 
minutos.  La vía de elección es la intramuscular en la 
cara externa del muslo (músculo vasto lateral), alcan-
zándose picos de concentración a los diez minutos de 
su administración. Cuando se administra por vía sub-
cutánea se obtienen concentraciones inferiores y más 
tardías que con la vía intramuscular.  Si no se obtiene 

Tabla 1: Criterios clínicos para el diagnóstico de anafilaxia.
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respuesta con la administración IM de adrenalina y 
persiste hipotensión grave o colapso circulatorio, se 
puede administrar por vía intravenosa a una dilución 
1/10.000.
Puede estar indicada la administración de broncodi-
latadores si persiste dificultad respiratoria tras la ad-
ministración de adrenalina. Los antihistamínicos son 
útiles para el alivio del prurito cutáneo y la urticaria, 
aunque no son medicamentos de primera línea. En 
cuanto a los corticoides, no se  ha establecido su papel 
exacto en el tratamiento de la anafilaxia, aunque pare-
ce que podrían disminuir la incidencia de reacciones 
tardías, pero tampoco están considerados como trata-
miento de primera línea ya que tienen un inicio lento 
de acción. Debe mantenerse al paciente en decúbito 
supino con las piernas elevadas para mantener el flujo 
sanguíneo ya que se han descrito casos de reacciones 
fatales al incorporar al paciente.
 Si la reacción se ha producido fuera del hospital, 
siempre debe remitirse al paciente a un servicio de ur-
gencias hospitalario para mantenerse en observación 
al menos durante 4 horas o durante un tiempo supe-
rior si la reacción ha sido grave.  

¿PODEMOS PREVENIRLA?

Una parte importante del tratamiento incluye la deter-
minación de los factores desencadenantes de la reac-
ción para evitar que se repitan en el futuro. También 
en este aspecto se producen deficiencias.
Hay consenso general en que en el momento de dar de 
alta a un paciente tras una reacción anafiláctica debe 
remitirse de forma urgente para su valoración a una 
consulta de Alergología para determinar el desenca-
denante de la reacción.  La mayoría de las reacciones 
anafilácticas en los niños son mediadas por Ig E. El 
estudio incluye una historia clínica completa y la rea-
lización de pruebas cutáneas y/o Ig E específica de los 
alérgenos sospechosos.
Una vez identificado el desencadenante, deben dar-
se por escrito las normas de evitación para prevenir 
nuevas reacciones. Ocasionalmente, tras un estudio 
exhaustivo no se logra identificar el desencadenan-
te, y entonces se denomina anafilaxia idiopática. Es 
importante instruir al paciente sobre la identificación 
de los síntomas para poder reconocer precozmente la 
aparición de una nueva reacción y administrar el tra-
tamiento. 
Tras un episodio de anafilaxia se debe prescribir un 

autoinyector  de adrenalina. En España están comer-
cializados dos dispositivos de autoinyección (Altellus 
y Jext), con dos presentaciones: 0.15 y 0.30 mg. La 
presentación de 0.15 mg se recomienda para niños de 
hasta 20 -25 kg y la de 0.30 mg para niños de peso 
superior a 25 Kg. Se recomienda prescribir dos in-
yectables para cada paciente por la posibilidad de una 
reacción grave que no responda adecuadamente a una 
dosis de adrenalina. Hay que recalcar que siempre de-
ben llevarla consigo. 
Son indicaciones absolutas para la prescripción de un 
autoinyector de adrenalina el antecedente de reacción 
con síntomas respiratorios o cardiovasculares a un 
alimento, látex o picadura de himenóptero, la anafi-
laxia inducida por ejercicio, la anafilaxia idiopática y 
la alergia alimentaria que coexiste con asma persis-
tente (recomendación basada en opinión de expertos). 

CONCLUSIONES

Todavía quedan aspectos que mejorar tanto en el diag-
nóstico como en el tratamiento inicial y a largo plazo 
de la anafilaxia en niños. Algunos aspectos clave que 
deberíamos recordar son los siguientes:
-La anafilaxia se define como una reacción alérgica 
grave de inicio rápido y que puede ser mortal.
-Es muy importante el diagnóstico y tratamiento in-
mediatos.
-El diagnóstico se basa fundamentalmente en sínto-
mas y signos clínicos.
-Los síntomas más frecuentes son cutáneos, en forma 
de urticaria generalizada y angioedema, asociados a 
síntomas respiratorios.
-La adrenalina IM en la cara externa del muslo es el 
tratamiento de elección y debe administrarse inme-
diatamente.
-No hay contraindicaciones para el uso de adrenalina 
en niños.
-Todo paciente que ha sufrido una reacción alérgica 
debe ser remitido de forma urgente al alergólogo.
-El tratamiento a largo plazo incluye medidas de evi-
tación, plan de actuación ante nuevos episodios y 
prescripción de autoinyectores de adrenalina.

BIBLIOGRAFÍA 

Simons FE, Ardusso LRF, Bilo MB, et al. World 
Allergy Organization Guidelines for the Assessment 

Anafilaxia.



Bol Soc Val Pediatr.2013;33:22

Toral Pérez T

and Management of Anaphylaxis. J Allergy Clin Im-
munol 2011; 127:587-593.e1-22 .
Sampson HA, Munoz-Furlong A, Campbell RL, et 
al. Second Symposium on the Definition and Mana-
gement of Anaphylaxis: Summary Report – Second 
National Institute of Allergy and Infectious Disease/
Food Allergy and Anaphylaxis Network Symposium. 
J Allergy Clin Immunol 2006; 117:391-397.
Campbell RL, Hagan JB, Manivannan V, et al. Eva-
luation of National Institute of Allergy and Infectious 
Diseases/Food Allergy and Anaphylaxis Network cri-
teria for the diagnosis of anaphylaxis in emergency 
department patients. J Allergy Clin Immunol 2012; 
129:748-752.
Arroabarren E, Lasa EM, Olaciregui I, et al. Impro-
ving anaphylaxis management in a pediatric emer-
gency department. Pediatr Allergy Immunol 2011; 
22:708-714.

Muraro A, Roberts G, Clark A, Eigenmann PA, et al. 
EAACI Task Force on Anaphylaxis in Children: The 
management of anaphylaxis in childhood: position 
paper of the European Academy of Allergology and 
Clinical Immunology. Allergy 2007; 62:857-71.
Waserman S, Chad Z, Francoeur MJ, et al. Manage-
ment of anaphylaxis in primary care: Canadian expert 
consensus recommendations. Allergy 2010; 65:1082-
1092.
Cardona Dahl V; Grupo de trabajo de la Guía Galaxia 
de actuación en anafilaxia. Guía de Actuación en Ana-
filaxia. Med Clin (Barc). 2011;136:349-355.
Simons KJ and Simons FE. Epinephrine and its use in 
anaphylaxis: current issues. Curr Opin  Allergy Clin 
Immunol 2010; 10:354-361.
Lee JK and Vadas P. Anaphylaxis: mechanisms and 
management. Clin Exp Allergy 2011; 41:923-938.



Bol Soc Val Pediatr.2013;33:23

REUNIÓN CON EL EXPERTO

ENFERMEDADES ALÉRGICAS EN PEDIATRÍA. 
¿QUÉ DEBO SABER? ¿QUÉ DEBO HACER?

Martorell Aragonés A.
Unidad de Alergología del Hospital General Universitario de Valencia.

Una reacción alérgica es una reacción adversa de 
mecanismo inmunológico dirigida  contra una sus-
tancia extraña que ocurre en una parte de los indi-
viduos expuestos.
Cuando de la actuación del sistema inmunológico se 
deriva un daño para el organismo estamos ante una 
reacción alérgica.
Reacción que está dirigida contra substancias extra-
ñas que en principio son inocuas, no son nocivas para 
la salud: pólenes, alimentos, epidérmicos de anima-
les,…
No ocurre en todas las personas sino solo en una parte 
de la población, en individuos susceptibles.
Las reacciones que con mas frecuencia están implica-
das en las enfermedades alérgicas de la infancia son 
las de Tipo l,  mediadas por IgE,  y a ellas nos vamos 
a referir de forma exclusiva en esta ponencia.
Las enfermedades alérgicas mediadas por IgE son 
muy frecuentes en la edad pediátrica y en la actuali-
dad se estima que:
• 3% de los niños son alérgicos a alimentos
• 8 % presentan dermatitis atópica
• entre un 8 % y un 10% padecen asma bronquial
• casi un 20 % sufren de rinitis o rinoconjuntivitis. 
Estudios genéticos han demostrado que la suscepti-
bilidad a la reacción alérgica es heredada, parte de 
una predisposición genética denominada constitución 
atópica. Las enfermedades alérgicas resultan de la in-
teracción de múltiples genes y factores del entorno.
Para la aparición de la enfermedad alérgica, junto a la 
predisposición genética es necesaria la actuación de 
factores etiológicos externos, que son los alergenos. 
La exposición a los alergenos (factor etiológico ex-
trínseco), es una condición necesaria para el desarro-
llo y expresión de la enfermedad alérgica.
La reacción alérgica mediada por IgE va a tener lugar 
de forma característica a nivel de la piel y las muco-

sas (bronquial, nasal, ocular y digestiva) por lo que 
las manifestaciones clínicas serán expresión de los 
trastornos fisiopatológicos que los mediadores de la 
reacción alérgica producen en estos órganos y darán 
lugar a los siguientes cuadros clínicos característicos:

 CUTÁNEOS: urticaria, angioedema, dermati-
tis atópica.
 DIGESTIVOS: edema de labios, lengua, pru-
rito oral,  del paladar, vómitos, diarrea, dolor abdomi-
nal, síndrome alérgico oral,  .
 RESPIRATORIAS: rinitis, tos, asma, edema 
laríngeo
 OCULARES: conjuntivitis
 GENERALIZADAS: reacción anafiláctica, 
shock anafiláctico

Estos cuadros clínicos no hay que verlos de forma 
aislada o separada, sino como un conjunto, como 
la expresión de la existencia de una susceptibilidad 
o constitución alérgica, que pueden presentarse si-
multáneamente o añadirse a lo largo de la vida del 
paciente alérgico.

ALERGIA A ALIMENTOS MEDIADA POR IGE
 La prevalencia de alergia alimentaria estima-
da en la población pediátrica general se sitúa en torno 
al 3 %. Esta prevalencia es mayor en los niños peque-
ños, en los que puede llegar  hasta un 6%, y disminu-
ye con la edad. 
 Los alimentos más frecuentemente implica-
dos dependen de tres factores:
• grupo de edad .
• localización geográfica .
• hábitos de consumo. 
 En nuestro medio son fundamentalmente y 
por orden de importancia: 
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1. huevo
2. leche de vaca
3. pescado
4. frutas
5. frutos secos
6. leguminosas 
7. marisco 

La sensibilización alérgica a alimentos es la primera 
expresión de atopia en el niño. 
La alergia a la leche de vaca se inicia en el primer año 
de vida, muchas veces tras la primera toma de fórmu-
la adaptada de leche de vaca y generalmente dentro 
de la primera semana de su introducción en la dieta. 
La alergia a huevo se manifiesta principalmente en-
tre los 6 y los 12 meses de vida y son muy pocos los 
casos que se inician después de los dos años de edad. 
La alergia al pescado como corresponde a la crono-
logía de su introducción en la dieta se inicia un poco 
más tarde, aunque en la mayor parte de los casos apa-
rece en los dos primeros años de edad.

¿ Cuando se debe sospechar una reacción alérgica 
a alimentos?
1º Ante la aparición de síntomas clínicos compatibles 
con una reacción alérgica de tipo inmediato mediada 
por IgE
• Urticaria –angioedema
• Rechazo
• Síndrome alérgico oral, caracterizado por sínto-

mas localizados en la mucosa oral, sobre todo 
prurito bucal u orofaríngeo que se puede acom-
pañar de papulas-vesiculas en la mucosa oral y de 
edema labial.

• Nauseas –vomitos agudos

• Edema laringeo
• Broncoespasmo
• Shock anafiláctico
2º Que ocurren en menos de una hora (a veces hasta 
dos horas) de la exposición a un alimento
 En ocasiones, el paciente tolera el alimento 
pero se produce la reacción, con clínica de urticaria o 
de anafilaxia, cuando después de su ingestión realiza 
un ejercicio Es el cuadro denominado  urticaria o 
anafilaxia por ejercicio asociado a alimento.

¿ Que debe hacer el Pediatra ante la sospecha de 
alergia a un alimento?
• Indicar una dieta de eliminación estricta del ali-

mento responsable (Tablas 1, 2) y de otros ali-
mentos con reacción cruzada (Tabla 3).

• Indicar el tratamiento de los síntomas ante su ex-
posición accidental (Tabla 4). 

• Remitir al paciente para estudio alergológico, con 
la finalidad de:

 A.- Confirmar el diagnóstico. Es muy impor-
tante partir de un diagnóstico correcto para evitar res-
tricciones dietéticas innecesarias que puedan compro-
meter la calidad de vida y nutrición del niño.
 B.- Estudio de reacciones cruzadas
 C.- Seguimiento de la sensibilización inmu-
nológica que oriente la indicación de realizar perio-
dicamente una prueba de exposición controlada con 
el fin de valorar la instauración de tolerancia y poder 
reintroducirlo en la alimentación
Con el tiempo muchos pacientes alcanzan la toleran-
cia, lo que no ocurre en todos los casos. En la evolu-
ción natural de la alergia alimentaria, al periodo de 
sensibilización clínica le sigue otro de sensibilización 
asintomática, hasta conseguir la tolerancia total con la 
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desaparición de los anticuerpos IgE específicos. Este 
es un proceso en el tiempo que entre otros factores 
depende del alimento implicado. A los 4 años pueden 
alcanzar la tolerancia hasta el 83 % de alérgicos a le-
che de vaca y el 57 % de los alérgicos a huevo, pero la 
alergia a pescado, leguminosas y frutos secos tiende a 
persistir durante muchos años.
Periódicamente, cada uno o más años, según el ali-
mento implicado, los datos de la historia clínica y la 
evolución de la sensibilización alérgica valorada por 
el estudio inmunoalérgico, hay que comprobar la ins-
tauración de tolerancia mediante la prueba de exposi-
ción controlada con el alimento. 
La reactividad clínica puede persistir durante muchos 
años con el consiguiente riesgo de reacción por ex-
posición accidental y en algunos pacientes se pueden 
producir reacciones graves anafilácticas con riesgo 

vital por pequeñas dosis inadvertidas como alergeno 
oculto en los alimentos. Por otra parte, la restricción 
dietética sobre todo de alimentos como leche de vaca 
y huevo que están presentes en gran cantidad de ali-
mentos elaborados, repercute en la calidad de vida 
del paciente y sus familiares por su repercusión social 
(asistencia del niño al comedor del colegio, fiestas in-
fantiles,..), la posibilidad de trastornos nutricionales 
en los alérgicos a varios alimentos  y el miedo a una 
nueva reacción produce angustia y ansiedad en el pa-
ciente y sus familiares que conduce a la sobreprotec-
ción del niño.
En la actualidad se esta desarrollando una nueva posi-
bilidad terapéutica, la Inducción de Tolerancia Oral 
Específica, que como su nombre indica consiste en 
inducir tolerancia mediante la administración oral 
del alimento, empezando por dosis muy bajas que se 
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incrementan progresivamente hasta la cantidad equi-
valente a una toma habitual seguida de su administra-
ción diaria de mantenimiento. Esta técnica terapéuti-
ca, que podría considerase una inmunoterapia oral, se 
esta utilizando sobre todo con leche de vaca  y huevo.

DERMATITIS ATOPICA
La dermatitis atópica es una enfermedad cutánea in-
flamatoria crónica característica, que ocurre en indi-
viduos atópicos y por lo tanto predispuestas a sen-
sibilizarse a alergenos del entorno, en los primeros 
años de vida sobre todo a alimentos y posteriormente 
a aeroalergenos.
Aunque la alergia alimentaria SE ASOCIA con fre-
cuencia a la dermatitis atópica, en pocos casos puede 
demostrarse la implicación etiológica de los alimen-
tos en las exacerbaciones agudas de las lesiones cu-
táneas.
Aspectos prácticos en el manejo de la dermatitis 
atópica desde el punto de vista alergológico:
 A.- Nunca se deben realizar dietas de elimina-
ción empíricas.
 B.- No esta indicada una fórmula extensiva-
mente hidrolizada de proteínas de leche de vaca si no 
se ha producido una reacción clínica objetiva en rela-
ción con la ingesta de leche de vaca. 
 C.- No se debe excluir de la dieta un alimen-
to bien tolerado por el paciente aunque se observe 
sensibilización alérgica (por ejemplo en una deter-
minación de IgE sérica). Su exclusión de la dieta 
podría ser perjudicial para el niño y conducir a 
una perdida de la tolerancia conseguida con su ad-
ministración regular. 
 D.- Solo en los casos en los que se observe 
reacción clínica objetiva en relación con la ingesta 
de un alimento, deberá indicarse su eliminación de la 
dieta y remitirlo para estudio alergológico.
 E.- El niño con dermatitis atópica debe reci-
bir la alimentación normal adecuada a su edad. No 
se debe retrasar la introducción de ningún alimento, 
se debe seguir la pauta habitual del lactante y niño 
normal.
 F.- Solo hay que tener precaución en relación 
con la introducción del huevo. En nuestro medio es 
frecuente la sensibilización a las proteínas del huevo 
en lactantes con dermatitis atópica, que puede pro-
ducir síntomas al introducirlo en la dieta. Por lo que 
se debe tener precaución al introducir el huevo en la 
alimentación indicando a los padres que si el lactan-
te lo rechaza o presenta nauseas, vómitos o erupción 

cutánea en relación con su ingesta que suspendan su 
administración y consulten al Pediatra. Otra opción es 
estudiar la posible sensibilización alérgica al huevo 
antes de introducirlo en la dieta en los lactantes con 
dermatitis atópica. 

ALERGIA A MEDICAMENTOS
La alergia a medicamentos es muy poco frecuente en 
la edad pediátrica. Pero resulta frecuente la aparición 
de exantemas cutáneos en el curso de los procesos 
infecciosos que plantean la sospecha de reacción ad-
versa frente al antibiótico que se está administrando.
Lo más importante ante la sospecha de alergia a un 
medicamento es remitirlo para estudio, sea cual sea 
la edad del niño,  con el fin de descartar en la mayo-
ría de los casos la existencia de alergia.
Siempre que se tome la decisión de evitar la adminis-
tración de un medicamento por sospecha de alergia 
hay que remitirlo para estudio, no como urgencia 
(salvo que sea urgente la administración del medi-
camento)  pero si de forma inmediata.
Las pruebas cutáneas son útiles a cualquier edad pero 
pierden su eficacia cuando se realizan pasado más de 
un año de la reacción. Si se ha producido una reacción 
alérgica, con el paso del tiempo, como no se produce 
una nueva exposición al medicamento, deja de produ-
cirse IgE y el estudio alergológico ( pruebas cutáneas 
y prueba de provocación)  pueden ser negativas pero 
la alergia permanece en la memoria inmunológica y 
con esta nueva exposición vuelve a activarse, vuel-
ve a producirse IgE y aparecerá la reacción en las si-
guientes administraciones del medicamento.

RINITIS Y CONJUNTIVITIS ALERGICA
La rinitis es el síndrome producido por la inflamación 
de la mucosa de las fosas nasales que se caracteriza 
por uno o más de los siguientes síntomas: estornudos, 
prurito, rinorrea y congestión nasal. Con frecuencia 
se acompaña de síntomas que resultan de la afecta-
ción de las mucosas conjuntival, ótica o faríngea.
La rinitis alérgica (RA) es la inducida por la inflama-
ción de la mucosa de las fosas nasales de mecanismo 
inmunológico mediado por IgE en respuesta a la ex-
posición a aeroalérgenos del ambiente.
Es la enfermedad alérgica más frecuente. La RA es 
realmente excepcional por debajo de los 2 años de 
vida. Por el contrario, comienza a aumentar su pre-
valencia de forma gradual a partir de los 3-4 años y 
casi un un 20 % de los niños pueden presentar rinitis 
o rinoconjuntivitis alérgica a lo largo de la edad pe-
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diátrica.
A pesar de su elevada prevalencia, muchas veces se 
considera un problema banal sin tener en cuenta que 
afecta de un modo notable a la calidad de vida del 
paciente.

Niño con rinitis ¿Qué hacer?

Inicialmente seguiremos el siguiente algoritmo diag-
nóstico:

Si se sospecha un defecto anatomico o enfermedad 
ocupante de espacio habrá que remitir al paciente al 
Especialista ORL
La inflamación de la mucosa nasal puede producir 
congestión y obstruccion nasal que es comun a los di-
ferentes tipos de rinitis. La mucosidad espesa clara o 
mucopurulenta es propia de la rinitis infecciosa, pero 
la rinorea fluida y transparente aunque es característi-
ca de la rinitis alérgica es tambien la fase inicial de la 
infecciosa por virus que posteriormente se espesa. La 
rinitis infeccosa viral tiene carácter autolimitado en el 
tiempo y cuando se prolonga la secrecion mucopuru-
lenta hay que pensar en infeccion bacteriana.
Los signos y síntomas que nos deben hacer hacen 
pensar en rinitis alérgica son :
• Prurito nasal
• “Saludo alérgico”. Frotamiento nasal elevando la 

punta de la nariz
• Pliegue nasal 
• Salvas de estornudos
• Ojeras oscuras
• Epistaxis repetidas 
• Conjuntivitis con picor
• Sintomas estacionales
• Relacion con exposicion a alergenos 
Es muy sugestivo de rinitis alérgica por alérgenos del 
ambiente doméstico, la presencia de prurito nasal, es-
tornudos, congestión nasal, sobre todo al levantarse 

por las mañanas y también al acostarse, que se pre-
sentan de forma cotidiana fuera de los catarros habi-
tuales de las vías respiratorias superiores.
La conjuntivitis alérgica se caracteriza por:
• Prurito ocular
• Hiperemia conjuntival
• Lagrimeo
La conjuntivitis alérgica se asocia a rinitis. Ante sin-
tomas aislados de conjuntivitis hay que pensar en otra 
patología no alérgica. 
Es importante tener en cuenta y valorar  las posibles 
comorbilidades que pueden asociarse a la rinitis aler-
gica:
• Otitis secretoria, hipoacusia, otalgia por disfun-

ción de la trompa de Eustaquio.
• Sinusitis
• Tos por descarga de moco postnasal e irritación 

faríngea.
En el niño con clinica compatible para confirmar la 
etiología alérgica en Atención Primaria se dispone del 
Phadiatop® que es una técnica  de screening de sen-
sibilización a aero-alergenos. Es una técnica in vitro, 
cualitativa, que confirma o excluye la presencia de 
sensibilización mediada por IgE ante determinados 
alergenos tras la extracción de una muestra de sangre. 
Contiene una mezcla de los aeroalergenos mas pre-
valentes (ácaros, pólenes,epitelios de perro y gato, 
hongos) responsables de más del 90% de sensibiliza-
ciones en niños 
El resultado de Phadiatop es cualitativo, de tal modo 
que nos dice si está o no sensibilizado a alguno de los 
alergenos que contiene.

Niño con sospecha de rinitis alérgica

Para valorar la intensidad de los síntomas en los niños 
mayorcitos resulta muy  util el cuestionario de calidad 
de vida que se presenta en las tablas 5 y 6 y que puede 
cumplimentar tranquilamente en la sala de espera. No 
supone un consumo de tiempo por parte del pediatra, 
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le informa acerca de los síntomas que mas afectan al 
niño y le permite orientar el tratamiento 
Los niños con rinitis moderada-grave que precisan 
tratamiento diario o frecuente con corticosteriodes 
tópicos y/o antihistamínicos pueden beneficiarse de 
la inmunoterapia (vacunas alergeno-específicas) para 
reducir los sintomas, la  necesidad de tratamiento 
farmacologico y prevenir el desarrollo de asma bron-
quial.

ASMA BRONQUIAL ALERGICA o INDUCIDA 
POR ALERGENOS
El asma bronquial alérgica es la expresión clínica de 
la hiperreactividad bronquial que tiene como base pa-
togénica una inflamación crónica eosinofilica produ-
cida por la sensibilización alérgica a aeroalergenos.
La sensibilización a aeroalergenos es un proceso en 
el tiempo sobre una predisposición genética atópica. 
Tiempo y predisposición genética son dos factores a 
considerar en su identificación.
La sensibilización a aeroalergenos suele iniciarse a 
partir de los 2 años y sobre todo a partir de los 4-5 
años por lo que habrá que pensar en asma alérgica en 
el paciente que presenta episodios de bronquitis obs-
tructiva a partir de estas edades.
La patología bronquial con sibilancias que se inicia 
en los 2 primeros años de vida corresponde a los pa-
trones evolutivos descritos por Fernando Martinez 
como sibilancias precoces transitorias y persistentes 
no atópicas. Esta patología es desencadenada por vi-
rus, se resuelve con la edad y no parece presentar una 
inflamación crónica eosinofílica por lo que es dudo-
so el beneficio clínico del tratamiento preventivo con 
corticoides inhalados.
Existen patrones evolutivos mixtos que empiezan por 
un cuadro de sibilancias transitorias y posteriormen-
te se sensibilizan a aeroalergenos. En estos casos los 
alérgenos toman el relevo a los virus y la patología 
bronquial tiende a persistir por tiempo indefinido.
Debemos pensar en la posibilidad de asma alérgico 
ante la presencia de patología bronquial: 

¿Cuándo remitir al niño con patología bronquial 
para estudio alergológico?
A modo de orientación estaría indicado el estudio 
alergológico si se cumple alguno de los siguientes 
criterios:
1. Se inicia a partir de los 24 meses de edad
2. Si se inicia antes de los 24 meses,  se asocian an-

tecedentes atópicos personales o familiares y per-
sisten a los 3 años 

3. Si se inicia antes de los 24 meses y persisten a los 
5 años

4. Y/o PHADIATOP positivo
Según la guía internacional GINA (Global Initiative 
for Asthma) el asma bronquial  infantil abandonada 
a su evolución natural persiste en dos tercios de los 
casos durante la adolescencia y edad adulta.
Una de las grandes responsabilidades del pediatra es 
cuidar al niño para que llegue a la etapa adulta en las 
mejores condiciones de salud. Nuestra labor, nuestro 
empeño debe ser utilizar todos los medios disponibles 
para que el niño llegue sano y salvo a la edad adulta.
La inmunoterapia es nuestra principal arma terapeu-
tica para prevenir el desarrollo y progresion de la en-
fermedad alérgica y siguiendo la guía GEMA (Guia 
Española para el Manejo del Asma) estaría indicada 
en el asma episódico frecuente y  en la persistente 
moderada. 
El tratamiento farmacológico y la inmunoterapia no 
son excluyentes sino complementarios. Otro beneficio 
importante de la inmunoterapia en el asma bronquial 
alérgica infantil es permitir reducir y en la mayoría de 
los casos suprimir la necesidad del tratamiento con 
corticoides inhalados, que no están totalmente libres 
de efectos adversos en la edad pediátrica.
En el asma persistente grave hay que estabilizar la en-
fermedad antes de indicar la inmunoterapia. Para el 
control del asma alérgica grave disponemos en la ac-
tualidad del Omalizumab. El Omalizumab es un anti-
cuerpo monoclonal humanizado que actúa formando 
inmunocomplejos con la IgE circulante, lo que inhibe 
la unión de la IgE al receptor de alta afinidad de mas-
tocitos y basófilos evitando la reacción alergica con el 
alergeno. El Omalizumab se ha demostrado eficaz en 
el control del asma inducido por alergenos pero por su 
elevado precio su uso esta restringido al tratamiento 
del asma grave que no se controla con dosis medias 
de corticoides inhalados asociados a un beta-2 de ac-
ción prolongada.
En un estudio multicentrico recientemente publica-
do que se ha realizado en los hospitales pediatricos 
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de mayor prestigio de Estados Unidos se demuestra 
la eficacia del omalizumab en el control del asma en 
niños y su capacidad de suprimir las exacerbaciones 

estacionales desencadenadas por virus, demostrando 
la importancia del componente alérgico en esta pato-
logía. 
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COMUNICACIONES ORALES

Ictericia neonatal prolongada y atresia de vías biliares, 
a propósito de un caso.

Vázquez Pigueiras I*, Mendoza Durán M*, Ferrández Berenguer MJ, *Fuentes Castelló MA*.
* Servicio de Pediatría. Hospital General Universitario de Elche. Elche. 

INTRODUCCIÓN
La ictericia prolongada en los recién nacidos es un motivo 
frecuente de consulta al pediatra tanto de atención primaria 
como de urgencias hospitalarias. Pese a ser en la mayoría 
de los casos de naturaleza benigna, normalmente ictericia 
por leche materna, debemos tener en mente numerosas pa-
tologías, algunas de ellas de gran gravedad. Se presenta el 
caso de una lactante de 38 días de vida diagnosticada de 
atresia de vías biliares extrahepática (AVBEH) al acudir a 
urgencias por ictericia persistente. 

CASO CLÍNICO
Niña de 38 días de vida que acude a urgencias por ictericia 
generalizada persistente, que inició a los 4 días de vida ha-
ciéndose más intensa en los últimos 10 días. Refiere deposi-
ciones de coloración clara y orina de color intenso. Alimen-
tación con leche artificial desde el nacimiento. No rechazo 
de la alimentación, no fiebre ni otra sintomatología. Había 
consultado previamente a su médico de atención primaria, 
teniendo programada una analítica 3 días después. Como 
antecedentes personales, embarazo normoevolutivo, con 
controles clínicos, serológicos y ecográficos normales. Par-
to eutócico a término, sin incidencias perinatales. Adecuada 
ganancia pónderoestatural y desarrollo psicomotor normal. 
Sin antecedentes familiares de enfermedades gastrointesti-
nales o metabólicas. A la exploración presenta buen estado 
general, está activa y reactiva, bien hidratada. No irritable. 
Presenta  coloración ictérica- verdínica generalizada de piel 
y mucosas. Impresiona de hemiabdomen derecho de mayor 
tamaño que el izquierdo, palpándose hepatomegalia de 5 
cm bajo reborde costal derecho, sin esplenomegalia. Abdo-
men blando y depresible sin masas, no doloroso a la palpa-
ción. Resto de exploración por aparatos anodina. Realiza 
deposición y micción objetivándose acolia y coluria. Se 
realiza analítica sanguínea con hemograma normal, y bio-
química en la que presenta un patrón de colestasis: Bilirru-
bina total 9.00 mg/dl. Bilirrubina directa 6.50 mg/dl. GOT: 
181 U/l. GPT: 116 U/l. GGT: 780 U/l.  Con el diagnóstico 
de sospecha de atresia de vías biliares se realiza ecografía 
abdominal urgente donde se visualiza una hepatomegalia 
homogéna asociada a vesícula de pequeño tamaño sin cam-
bios pre-postprandiales. No se objetiva colédoco existiendo 
tan sólo una banda hipoecoica en su teórica localización. 
Se traslada a la paciente al hospital de referencia donde es 

intervenida 6 días después por Portoenterostomía de Kasai 
tras realizar colangiografía intraoperatoria y biopsia, que 
confirman el diagnóstico. 

COMENTARIOS
La ictericia prolongada en neonatos previamente sanos se 
debe en su mayoría a hiperbilirribunemia por leche mater-
na, con una incidencia del 2-4% en los recién nacidos a tér-
mino. Sin embargo, ante todo neonato con ictericia tras los 
15 días de vida, debe realizarse una determinación de bili-
rrubina directa con el fin de descartar un patrón colestásico. 
Debe prestarse especial atención también a signos de alar-
ma como hepatomegalia o heces hipocólicas, y otros signos 
que se presentan según la etiología de la colestasis como 
prurito, xantomas, fenotipo anómalo, estancamiento pon-
deral, etc. La colestasis en el neonato y en el pequeño lac-
tante es un síndrome de disfunción hepática con alteracio-
nes en el flujo biliar, definido analíticamente por elevación 
de ácidos biliares séricos y de bilirrubina directa (>1.5- 2 
mg/dl o  >15-20% de la bilirrubina total). Tiene una inci-
dencia de 1/2500 nacidos vivos, y puede ser debido a múl-
tiples causas, aunque debe ser considerado desde el inicio 
como un proceso no benigno. Según diferentes series, del 
30-35% de las colestasis diagnosticadas en este rango de 
edad se deben a atresia de vías biliares. La ABVEH es un 
proceso inflamatorio obstructivo idiopático, que provoca 
fibrosis y obliteración del tracto biliar, con obstrucción del 
flujo, y desarrollo de hipertensión portal y cirrosis biliar. Su 
incidencia aproximada es de 1/12000 recién nacidos vivos, 
y su evolución natural es mortal antes de los 3 años de vida. 
Para su tratamiento generalmente se realiza la portoente-
rostomía de Kasai con el objetivo de restablecer el flujo 
biliar. El principal factor pronóstico es la edad del paciente 
en la intervención, siendo favorable antes de los 30 días 
de vida, y prácticamente desaconsejado después de los 100 
días. En los últimos años se ha adelantado notablemente la 
edad al diagnóstico en esta patología. Sin embargo, con-
tinúa siendo la principal indicación de trasplante hepático 
pediátrico, requiriéndolo aproximadamente el 80% de los 
niños afectos. 
Por tanto, pese a que la mayoría de las ictericias prolon-
gadas neonatales son benignas, queremos remarcar la im-
portancia de un adecuado y precoz diagnóstico diferencial 
dadas las consecuencias de un diagnóstico tardío. 
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Estenosis congénita de la abertura del seno piriforme nasal.

Villalba Pérez M.D*, Núñez Adsuara P*, Jordá Sirera N*, Martínez Barona S*,
Fernández Gilino C**,l Sáenz González M.P**, Gómez López F***

* Médico Residente de Pediatría. ** Servicio Neonatología.*** Servicio Cirugía Maxilofacial. 
Hospital Universitario y Politécnico La Fe. Valencia.

NEONATOLOGÍA

INTRODUCCIÓN
La estenosis congénita del seno piriforme es una pa-
tología infrecuente que se presenta con distrés respi-
ratorio en el neonato o lactante. En la mayoría de pa-
ciente se confunde con la atresia de coanas con la cual 
debe hacerse el diagnóstico diferencial.

CASOS CLÍNICOS
. Neonato a término, adecuado a la edad gestacional. 
Ingresa en UCIN por distrés respiratorio comprobán-
dose la falta de paso de sonda por coanas. El TAC 
muestra hipoplasia del paladar duro que presenta una 
morfología triangular. Existe una estenosis ósea na-
sal de la apertura piriforme con coanas permeable. Se 
completa el estudio de posibles malformaciones con 
ecografía que resultan normales salvo CIA tipo fosa 
oval sin repercusión hemodinámica.  Valorado por el 
servicio de ORL se decide retirar tubo nasal a las 4 
semanas. En fase inicial de retirada requiere tubo de 
Mayo por tendencia a glosoptosis. Evolución poste-
rior favorable. 
. Neonato a término, adecuado a la edad gestacional. 
Ingresa en neonatos al nacimiento por distrés respira-
torio con radiografía de tórax normal. Impresiona de 
abundantes secreciones nasales precisando aspiración 
repetida en reanimador. Por persistencia de secrecio-
nes se realiza lavado nasal sin mejoría y se aspira en 
repetidas ocasiones siendo imposible el paso de sonda 
mayor de 6Fr de diámetro. Por  apneas con desatu-
ración y glosoptosis, se decide colocación de guedel 
con el que permanece estable, pero al retirar el mismo 
presenta desaturación sin mejoría en decúbito prono 
o supino, por lo que se decide paso a UCIN. Al ingre-
so en intensivos es valorado por Cirugía Maxilofacial 
por sospecha clínica de estenosis de coanas. Se coloca 
tubo nasofaringeo nº2 en fosa nasal derecha con re-
solución de la clínica. Dada la sospecha de estenosis 
de coanas se realiza TAC facial al 2º ddv que objetiva 
una estenosis biliateral de la abertura del seno pirifor-
me sin atresia de coanas. Con seguimiento conjunto 

con Cirugía Maxilofacial, a los 9 ddv se colocan en 
quirófano bajo anestesia general TET de 3.5 mm en 
narina derecha y de 3mm en narina izquierda. Poste-
riormente permanece estable sin necesidades de O2 
suplementario. Se decide mantener TET nasales unas 
6 semanas con seguimiento en consultas externas.

COMENTARIOS
El seno piriforme es la región más estrecha de la vía 
aérea, sus dimensiones varían según el esqueleto fa-
cial. La estenosis congénita (ECAP), siempre bilate-
ral del mismo aparece aislada o en relación a otras 
malformaciones por lo que su diagnóstico obliga a 
realiza screening de afectación a nivel cerebral y car-
diaco. Hasta en un 60% de las series se ha descrito la 
existencia de un megaincisivo fruto de la fusión de los 
incisivos centrales. El defecto aparece en la mayoría 
de los casos secundariamente a un sobrecrecimiento 
de los procesos nasales del hueso maxilar. 
La presentación clínica es en forma de dificultad res-
piratoria exacerbada con la alimentación o desenca-
denada cuando el paciente presenta una infección de 
vías altas, asociando dificultad en el paso de una son-
da nasogástrica. 
El diagnóstico se realiza por TAC. Se considera diag-
nóstico una amplitud de la abertura piriforme menor 
de 11mm de manera global. En la mayoría de los ca-
sos se solicita estudio de imagen con sospecha inicial 
de atresia de coanas, es el caso de los 2 pacientes con 
esta entidad registrados en nuestro hospital desde el 
2001.
El pronóstico es excelente siendo el tratamiento en 
la mayoría de los casos conservador con colocación 
de tubo nasofaríngeo que mantenga la luz permeable 
hasta que el crecimiento del paciente permita su reti-
rada. Un pequeño porcentaje de pacientes requiere ci-
rugía abierta, no exenta de riesgos presentando como 
complicaciones más habituales la lesión del germen 
dentario o del conducto nasolacrimal.
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Conjuntivitis neonatal nosocomial: incidencia en un 
hospital terciario.

Herrero García A, Guerrero Martínez A, Arcos Machancoses JV, Parra Llorca A, 
Aguar Carrascosa M, Sáenz González P.

*Servicio de Neonatología. Hospital Universitario y Politécnico La Fe. Valencia

NEONATOLOGÍA

INTRODUCCIÓN
La conjuntivitis neonatal es la inflamación conjuntival 
que aparece durante el primer mes de vida, también co-
nocida como oftalmia del recién nacido. Es una de las 
infecciones más comunes en neonatos. Los diversos 
agentes causales se caracterizan tanto por su virulencia 
como por su transmisión. Para proporcionar un trata-
miento y resolución óptimos, es necesario un rápido 
reconocimiento de las características de la conjuntivitis 
neonatal en asociación con la confirmación de labora-
torio. Los signos clínicos característicos son el enroje-
cimiento de la conjuntiva, edema palpebral y secreción 
ocular.

MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio descriptivo sobre la incidencia de conjuntivitis 
neonatal nosocomial (CNN) en la sección de Cuidados 
Intermedios del Servicio de Neonatología del Hospital 
La Fe. Esta sección  se dividide en 3 boxes:  boxes 
1 y 2 (donde se concentran los pacientes con mayor 
necesidad de cuidados) que constan de 10 camas aten-
didas por 3 DUES y 2 auxiliares de enfermería cada 
uno y box 3, de 16 camas,  atendido por 2 DUES y 2 
auxilares. El estudio se realizó durante los meses de 
Noviembre-Diciembre 2012 y Enero 2013. Definimos 
los casos de conjuntivitis como aquellos pacientes in-
gresados en cuyas órdenes médicas se pautó un trata-
miento ocular (bien con suero fisiológico o con colirio 
antibiótico) en base al previo reconocimiento clínico 
de infección ocular (secreción purulenta).
Se recogieron los datos de forma secuencial y trans-
versal: 2 días por semana durante 3 meses seguidos. Se 
recogieron los siguientes ítems: fecha de ingreso, fecha 
de recogida de datos, box, incubadora/cuna, antibióti-
co ocular, frotis ocular si/no, resultado del cultivo, mi-
croorganismo, resistencias, portador de acceso venoso, 
profilaxis ocular, estancia previa en UCI, antibioterapia 
en 72 horas previas. Fue criterio de exclusión el haber 
ingresado ya con conjuntivitis en la unidad (bien pro-
cedente de Urgencias o de otro Hospital).

RESULTADOS

La incidencia de conjuntivitis neonatal en la Unidad 
de Cuidados Intermedios de Neonatología de nuestro 
hospital fue de un 11,5% en los 3 meses del estudio. 
El 50% de los niños presentaron conjuntivitis entre el 
día 4 y 24 de ingreso (etapa inicial), siendo la estancia 
media de los niños hasta el desarrollo de conjuntivitis 
de 15,82 días. Todos ellos llevaron profilaxis antibióti-
ca ocular postparto. En 94% de los casos se tomó frotis 
previo al tratamiento y en todos ellos menos uno, creció 
germen en cultivo. El agente etiológico más frecuente 
aislado en los cultivos fue Staphylococcus en un 43%, 
seguido de la infección polibacteriana en un 26%. To-
dos menos un caso llevaron colirio antibiótico como 
tratamiento. El mayor número de casos se detectaron 
en boxes 1 y 3. No hubo aumento significativo de CNN 
en relación a: vía periférica, incubadora/cuna, estancia 
previa en UCI o antibioterapia 72 horas previas.

DISCUSIÓN
La infección nosocomial neonatal supone una gran 
morbilidad en las unidades neonatales y una mortali-
dad de hasta el 20-30%, estando muy relacionadas con 
la edad gestacional, peso al nacer, accesos venosos, nu-
trición parenteral… Dentro de las infecciones nosoco-
miales existen pocos datos de la conjuntivitis neonatal 
en la literatura. Aunque es muy frecuente parece  trata-
se de un problema banalizado ya que no encontramos 
otros estudios para comparar nuestros datos. Los fac-
tores de riesgo de la CNN están por determinar puesto 
que no parecen relacionarse con los típicos. Pensamos 
que la elevada incidencia de conjuntivitis en los boxes 
1 y 3 podría relacionarse con el mayor número de ma-
nipulaciones (box 1) o con el mayor número de niños a 
cargo de enfermería (box 3).

CONCLUSIONES
El acierto diagnóstico clínico de la conjuntivitis neo-
natal en nuestro servicio es del 97%. Dado el diag-
nóstico clínico certero y la ausencia de resistencias al 
tratamiento antibiótico pautado, cabe preguntarse  la 
necesidad del frotis rutinario, para lo que se necesita-
rían más estudios.
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Drenaje pericárdico urgente ante extravasación de nutrición pa-
renteral, en un recién nacido de muy bajo peso al nacer. 

Mendoza Durán MR*, Vázquez Pigueiras I*, García Serra J*,  Fos Izquierdo I*, 
Hortelano Platero V*, Vázquez Gomis RM*, Quiles Durá JL*.

*Servicio de Neonatología. Hospital General Universitario de Elche. Elche

NEONATOLOGÍA

INTRODUCCIÓN
La nutrición parenteral total (NPT) en el recién nacido 
tiene por objetivo proporcionar todos los nutrientes 
necesarios para cubrir los requerimientos metabólicos 
y del crecimiento, mientras se establece una nutrición 
enteral suficiente. La NPT es una herramienta nece-
saria en el recién nacido crítico, pero no está exenta 
de riesgos ante la necesidad de canalizar una vía cen-
tral. Se han descrito complicaciones hasta del 40%. 
En los neonatos las más frecuentes son de tipo meta-
bólica, infecciosa y las asociadas al catéter. Entre las 
complicaciones asociadas al uso de catéteres venosos 
centrales, las más comunes son las tromboembólicas; 
menos frecuentes son las relacionadas con la inser-
ción del catéter (neumotórax, laceración de un vaso, 
arritmias, perforación cardíaca con taponamiento, 
embolismo aéreo, lesión de un plexo nervioso o loca-
lización anómala del catéter).

CASO CLÍNICO
Recién nacido de 28 semanas, pequeño para la edad 
gestacional (750 gr), primer gemelo, que ingresa en 
nuestra UCI neonatal por prematuridad y retraso del 
crecimiento intrauterino grave. Madre  primigestante, 
embarazo de alto riesgo, gemelar monocorial-biam-
niótico. Screening de estreptococo b negativo. Apgar 
4/9/10 (intubado en paritorio a los 3 minutos de vida). 
A su ingreso en UCI se conecta a ventilación mecá-
nica convencional, se administra una dosis de surfac-
tante y se canaliza catetér venoso umbilical. 

Al cuarto día de vida se canaliza un catéter epicutáneo 
y se retira el umbilical. Tras 24 horas presenta em-
peoramiento clínico, se realiza ecocardiografía que 
evidencia mala función sistólica y diastólica, ductus 
derecha-izquierda continuo, además de derrame pe-
ricárdico (no presente en controles anteriores), con 
desplazamiento de la aurícula derecha y espesor del 
derrame de 8 mm por delante del ventrículo derecho 
en diástole. Se realiza punción pericárdica guiada 
por ecografía, obteniéndose 4,5 cc de líquido lechoso 
compatible con extravasación de nutrición parenteral 
(que se confirma con el análisis citoquímico del líqui-
do); tras la punción mejora la función diastólica, pero 
persisten acusados signos de hipertensión pulmonar 
e insuficiencia respiratoria hipoxémica grave secun-
daria.

COMENTARIOS
La nutrición parenteral no está exenta de complica-
ciones, por este motivo es necesario contar con un 
equipo multidisciplinar y protocolos que permitan 
una estrecha vigilancia de los recién nacidos que reci-
ben nutrición parenteral total. Entre los parámetros a 
vigilar se encuentran los accesos venosos que, como 
en nuestro paciente, fue la causa de una complicación 
poco frecuente, pero con alta mortalidad.
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Encefalitis herpética neonatal.

Sastre Morote AM, Verdezoto Intriago M, Amor Llorente M, 
Martínez Rodríguez L, Molina Merino A.

UCI Neonatal. Hospital Clínico Universitario de Valencia. Valencia. 

NEONATOLOGÍA

INTRODUCCIÓN
El virus Herpes simple, tipo 1 (15%) y tipo 2 (85%) 
es causante de herpes genital, pudiendo infectar al 
recién nacido (RN) desde el tracto genital de la ma-
dre, por vía ascendente o a través del canal del parto, 
y con menos frecuencia por contacto postparto con 
cuidadores con herpes. La mayoría de las infeccio-
nes tienen lugar por primoinfección subclínica de la 
madre en el tercer trimestre de gestación, en las que 
no ha dado tiempo a una respuesta inmunológica ade-
cuada y paso 2º de anticuerpos específicos al RN. Se 
presenta bajo tres formas clínicas: localizada en piel 
y mucosas, localizada en el Sistema Nervioso Central 
(SNC), y diseminada, conllevando estas dos últimas 
una importante morbimortalidad. 

CASO CLÍNICO
Recién nacido de 10 días de vida traído a urgencias por 
apnea. Novena gestación de una madre de 31 años(-
G9A3P6), 3 abortos espontáneos y 3 gestaciones pre-
término previos. Padre de 28 años, en prisión. Ges-
tación mal controlada. Serologías (VIH,VHB,VHC y 
sífilis, rubéola y toxoplasma) negativas. Cribado de 
SGB no realizado. Bolsa rota de 52 h, líquido amnió-
tico claro. Parto vaginal eutócico a las 34 semanas + 
2 días de edad gestacional por FUR (35 semanas + 5 
días por Ballard). Apgar: 10/10. PN: 2340 g. Perma-
nece en C. neonatal 4 días asintomático, solicitan alta, 
y no acuden a citas posteriores.
A los 10 días de vida comienza de forma súbita con 
apneas en domicilio, que se recuperan tras estímulo, 
sin relación con la toma del biberón, sin clínica ca-
tarral ni digestiva, afebril, y sin ambiente epidémico 
familiar. Regular-mal aspecto general. Apnea con 
cianosis facial que se recupera con aproximación de 
oxígeno. Tª 34,6 ºC axilar, F.C.142 lpm, F.R. 63 rpm, 
PA 78/50 mmHg. No tiraje. Pulsos normales. Buen 
relleno capilar. Latido sin soplo. Buena entrada de 
aire en ambos hemitórax. Abdomen normal. Se rea-
liza hemograma y bioquímica que son normales, tó-
xicos en orina y hemocultivo que son negativos y la 
ecografía transfontanelar es anodina. Ante persisten-

cia de las apneas se coloca CPAP nasal sin mejoría. 
Gasometría: pH 7,17, pCO2 83,8 mmHg, bicarbonato 
30,4 mmol/L, por lo que se intuba e inicia antibióti-
coterapia empírica,  trasladándose a la UCI Neonatal. 
En la UCI permanece hipoactivo y con mioclonías a 
la manipulación, presentando a las 48 h convulsión 
focal, y a las 72 h exantema vesiculoso en CAE y pa-
bellón auricular izquierdo. Se realiza punción lumbar 
obteniendo un líquido cefalorraquídeo xantocrómico, 
glucosa 46 mg/dL, proteínas 474 mg/dL, 10 hematíes/
mcL, 75 leucocitos/mcL (99% MN), escasos leucoci-
tos y ausencia de flora microbiana, cultivo negativo 
a las 48 h, PCR VHS tipo 2 positivo. Se inicia trata-
miento con aciclovir a altas dosis 60 mg/kg/día. En 
el EEG se aprecia una depresión bioeléctrica difusa 
con actividad comicial en áreas temporo-occipitales 
izquierdas, y en la RNM craneal alteración de señal  
de la sustancia blanca de ambos lóbulos temporales. 
No se halló afectación de otros órganos. A pesar de 
tratamiento con aciclovir i.v. durante más de 3 sema-
nas, y posteriormente v.o., la evolución fue hacia una 
encefalomalacia multiquística, y un estado de coma 
vigil, produciéndose exitus a los 4 meses de vida. 
La exploración ginecológica de la madre fue normal, 
con serología tras el parto positiva para  VHS tipo 1 
(IgG positiva, IgM indeterminada), VHS tipo 2 nega-
tivo, PCR para VHS en muestra genital negativa. Una 
tía con retraso mental, conviviente en el domicilio fa-
miliar, presentaba herpes labial por VHS tipo 2. 

COMENTARIOS
Ante un RN en el que aparecen lesiones vesiculosas 
hay que pensar en la infección por Herpes simple, 
debiendo realizar el diagnóstico diferencial con otras 
infecciones por herpes como la varicela, e iniciar tra-
tamiento con aciclovir i.v. de forma precoz, dada la 
alta morbimortalidad de esta infección, y su tropismo 
por el SNC. El cribado gestacional de Herpes simple 
no ha mostrado una  disminución en la incidencia de 
la infección neonatal. La única medida que se ha mos-
trado eficaz es la cesárea electiva ante lesiones activas 
de herpes genital en la madre.  
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Colelitiasis neonatal. A propósito de un caso.

Juárez Osorto JM*, Bartoll Alguacil E*, Alberola Pérez A**, Jurado Portero JC*.
*Servicio de Pediatría. **Servicio de Neonatología. 

Hospital Universitario y Politécnico La Fe. Valencia.

NEONATOLOGÍA

INTRODUCCIÓN
La colelitiasis es un trastorno raro en el periodo neo-
natal. Suele ser asintomática y diagnosticarse de ma-
nera incidental en ecografías rutinarias en los ser-
vicios de neonatología. Los principales factores de 
riesgo descritos son los trastornos hematológicos, la 
prematuridad, el ayuno prolongado, la nutrición pa-
renteral, resección ileal, deshidratación, fototerapia, 
anomalías congénitas de la vía biliar, sepsis por E.
coli, uso de furosemida o ceftriaxona, pseudohipoal-
dosteronismo, entre otros. Existe controversia sobre 
el manejo terapéutico, algunos autores recomiendan 
mantener actitud expectante, mientras otros sugieren 
administrar ácido ursodesoxicólico. La cirugía se re-
serva para algunos casos sintomáticos seleccionados.

CASO CLÍNICO
Recién nacido pretérmino (34+1 semanas de edad 
gestacional) nace por cesárea por sospecha de co-
rioamnionitis materna (más de 7 días de bolsa rota, 
fiebre materna, leucocitosis, taquicardia fetal. Strep-
tococo grupo B no realizado preparto. Tratamiento 
antibiótico materno Cultivos posteriores perianal y 
endometrio: Streptococo B). Peso al nacimiento 1590 
g (pequeño para la edad gestacional). Antecedentes 
obstétricos: en ecografía prenatal de la semana 32+2 
se evidencia retraso del crecimiento intrauterino con 
oligohidramnios. Entre los antecedentes maternos 
destaca diabetes gestacional controlada con dieta e 
Hipotiroidismo en tratamiento con Levotiroxina. In-
gresa en la unidad por prematuridad. Se mantiene a 
dieta durante 12 horas. Ante riesgo infeccioso se ini-
cia tratamiento antibiótico (ampicilina y cefotaxima) 
previa extracción de cultivos (hemocultivo y cultivo 
de LCR: negativos; Frotis axilar y ótico: streptoco-

co grupo B). PCR e IL6 a su ingreso negativas. PCR 
máxima: 60 mg/L a las 12 horas de vida con normali-
zación progresiva. Resto de analítica de riesgo infec-
cioso normal. Clínicamente asintomático en todo mo-
mento. En ecografía abdominal rutinaria a los 5 días 
de vida se observa colelitiasis con vía biliar de cali-
bre normal. Se realiza analítica con bilirrubina total y 
fraccionada, GOT, GPT, GGT, y fosfatasas alcalinas 
normales. Se decide iniciar tratamiento con ácido ur-
sodesoxicólico (20mg/kg/día). Control ecográfico a 
los 13 días de vida en el que persiste el cálculo biliar. 
Tras el alta se realiza control ecográfico a los 2 meses 
de edad con resolución de la colelitiasis. Se decide 
mantener tratamiento hasta próximo control. 

COMENTARIOS
En la mayoría de los casos, no hay una causa especí-
fica identificable de la litiasis biliar neonatal, siendo 
sobretodo de origen multifactorial. En nuestro caso, a 
parte de la prematuridad destaca el riesgo infeccioso 
y el tratamiento antibiótico. 
El uso de ecografías abdominales rutinarias en los 
servicios de neonatología ha permitido el diagnósti-
co, en su mayoría de forma incidental, de casos de 
colelitiasis.
Es muy frecuente que las litiasis biliares en el perio-
do neonatal se resuelvan espontáneamente antes de 
los 6 meses de vida. Nuestro paciente, se encontraba 
asintomático y las pruebas complementarias mostra-
ban normalidad anatómica de la vía biliar, por lo que 
se instauró tratamiento con ácido ursodesoxicólico y 
control evolutivo. Ante el hallazgo de colelitiasis en 
el neonato, es importante confirmar la existencia o no 
de malformaciones de la vía biliar antes de decidir 
una determinada conducta terapéutica.
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Manejo de los neonatos procedentes de gestantes toxicómanas.

Pascual Estruch L*, Vercher Grau A*, Ferrández Berenguer Mª J*, Abad Linares J*, 
Quiles Durá JL*, Vargas Torcal F*.

Sección de Neonatología. *Hospital General Universitario de Elche.

NEONATOLOGÍA

INTRODUCCIÓN
El consumo de drogas durante el embarazo es casi 
ignorado en Europa. La mayoría de información res-
pecto a este tema nos llega de Latinoamérica y EEUU. 
Hay dos estudios sobre prevalencia en la UE (Lon-
dres) que utilizan pruebas en orina para documentar 
la exposición aguda de drogas ilegales, donde del 10-
15’6% de las  gestantes tenían resultado positivo. Por 
primera vez en Europa, el Hospital del Mar (Barce-
lona) tiene como objetivo estimar la prevalencia del 
consumo de drogas en las mujeres embarazadas y los 
efectos de la exposición crónica a sustancias ilegales 
en el feto y en el recién nacido (RN) y para ello utili-
zan el análisis del meconio.

MATERIALES Y MÉTODOS
Se incluyeron RN ingresados en nuestro servicio, hi-
jos de madre consumidoras de drogas ilegales, con 
resultado positivo para tóxicos en orina. El objetivo 
del estudio fue contrastar la evolución de los RN, an-
tes y después de la aplicación de nuestro protocolo. El 
primer periodo de estudio, previo a la instauración del 
protocolo fue entre 2007-2011 y los datos se obtuvie-
ron mediante revisión de las historias clínicas. En el 
2012 se aplicó el protocolo a los niños que ingresaban 
por este motivo. Analizamos datos como el inicio de 
los síntomas del síndrome de abstinencia, las puntua-
ciones de la escala de Finnegan, el fármaco elegido 
para su tratamiento y los días de ingreso. 

RESULTADOS
Del 2007 al 2012 nacieron 14.551 RN vivos en nues-
tro hospital. Durante este periodo ingresaron 70 neo-
natos por indicación de los servicios sociales y/o tó-
xicos maternos (5/1000 RN), lo que supone un 2’5% 
de los ingresos en nuestra sección. La mayoría de las 

madres eran politoxicómanas, destacando el consu-
mo de heroína/metadona, cocaína y marihuana. Las 
puntuaciones Finnegan en los niños ingresados entre 
el 2007-2011 fueron más elevadas durante un mayor 
periodo de tiempo, prolongándose el tratamiento far-
macológico. El fármaco predominante fue el fenobar-
bital en el primer periodo (2007-2011), independien-
temente del síndrome de abstinencia. Sin embargo en 
el 2012 observamos una elección del fármaco acorde 
a la sustancia consumida por la madre, siendo la mor-
fina la droga más utilizada. La estancia media de in-
greso fue de 44 días en el primer periodo y de 38 en 
el 2012. 

DISCUSIÓN
En los datos obtenidos, comparando el manejo neo-
natal antes y después de la instauración del protoco-
lo, observamos diferencias respecto a la elección del 
fármaco, ya que durante el primer periodo el manejo 
se realizaba con fenobarbital, independientemente de 
los resultados de los tóxicos en orina. Sin embargo en 
el 2012 (con la aplicación del protocolo) los pacien-
tes fueron tratados con morfina, excepto en los casos 
donde la sustancia consumida era no opiácea. Tam-
bién encontramos diferencias en las puntuaciones de 
Finnegan  y en los días de ingreso a favor del segundo 
periodo. 

CONCLUSIONES
Consideramos necesario el buen manejo de estos 
niños, tanto a nivel farmacológico como higiéni-
co-nutricional, pero observamos que en la literatura 
hay poca información al respecto. La importancia de 
unificar los criterios en los servicios de neonatología 
mejoraría la duración del síndrome de abstinencia y la 
estancia media de ingreso.
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Trombopenia neonatal aloinmune.
Portolés Morales M*, del Río Marina A*, Guerrero Martínez A*, 

Martínez Barona S*, Molina Cambra A*, Miranda Segovia F* .
*Servicio de Pediatría. Hospital Universitario y Politécnico La Fe. Valencia.

NEONATOLOGÍA

INTRODUCCIÓN
La trombopenia fetal/neonatal aloinmune (TFNA) es 
producida por la destrucción de las plaquetas del feto 
a causa de anticuerpos producidos por la madre con-
tra antígenos plaquetarios de origen paterno (antígeno 
HPA-1a en más del 75% de los casos). Se presenta 
con una incidencia de 1 de cada 1000 nacimientos, 
y es la causa más frecuente de trombopenia grave en 
fetos y neonatos. En las gestantes inmunizadas y con 
antecedente de TFNA en gestación anterior, el grado 
de trombopenia es variable, pero debemos tener en 
cuenta que la TNFA puede ser potencialmente muy 
grave (<20.000 plaquetas/μL), comportando riesgo de 
hemorragia intracraneal (HIC) en el 10-30% de casos.
 
CASO CLÍNICO
Recién nacida a término con peso adecuado para la 
edad gestacional afecta por TFNA. Antecedentes fa-
miliares de HIC en hermano mayor de la paciente por 
la misma afección, a raíz de la cual se realiza el diag-
nóstico prenatal en nuestro caso. 
Gestación controlada estrechamente por parte de los 
servicios de Hematología y Ginecología desde el ini-
cio de la misma. La madre presenta anticuerpos anti-
plaquetarios de especificidad HPA-1a y dado que el 
genotipo plaquetar del padre es homocigoto al antíge-
no implicado (1a) todos los hijos de la pareja se ve-
rán afectados por esta entidad. Por el antecedente de 
HIC en hijo previo, la madre de la paciente estaba en 
el grupo de gestantes de más alto riesgo, motivo por 
el cual se controló su título de anticuerpos anti-HPA 
cada 4 semanas y desde la semana 20 de gestación se 
inició tratamiento con Inmunoglobulinas endoveno-
sas (Igs EV) 1g/kg/semana y Prednisona 0.5mg/kg/
día. Los controles ecográficos se realizaron mensual-
mente desde la semana 20, programándose finalizar la 
gestación por cesárea en la semana 37. 
La paciente nació con llanto espontáneo, sin precisar 
reanimación, con APGAR de 10/10, y exploración fí-
sica al nacimiento normal, sin evidenciarse hemato-
mas, petequias u otros signos de sangrado. Se ingresó 
en planta de Maternidad con su madre y se pautaron 
controles de plaquetas cada 24 horas, siendo el primer 
valor de 55.000/µL. Las cifras de plaquetas se mantu-

vieron por encima de 50.000/µL hasta el quinto día de 
vida, momento en el que se ingresó en Neonatología 
al disminuir el recuento a 31.000/µL. Clínicamente, 
la niña permaneció asintomática, con buen estado ge-
neral, sólo se apreciaron pequeños hematomas coin-
cidentes con los puntos de extracción y un hematoma 
en paladar provocado por la succión desde el primer 
día de vida. En Neonatología se inició tratamiento 
con Igs EV a 1g/kg/día, durante 2 días y se trasfundió 
un concentrado de plaquetas HPA 1a negativas a 15 
ml/kg. En los controles analíticos posteriores se ob-
servó ascenso progresivo de plaquetas hasta alcanzar 
cifras 271.000/µL en la analítica previa al alta. Las 
ecografías cerebrales fueron normales, por lo que tras 
la normalización de las cifras de plaquetas se decidió 
alta el octavo día de vida y control en consultas ex-
ternas por parte de los servicios de Neonatología y 
Hematología infantil. 

COMENTARIOS
Las gestantes portadoras de anticuerpos anti-HPA, 
con antecedentes de TFNA en una gestación anterior, 
presentan un muy alto riesgo de recidiva en gestacio-
nes posteriores (más del 95% en los casos más gra-
ves). En las sucesivas gestaciones la gravedad de la 
trombopenia fetal/neonatal tiende a aumentar.
Es necesario realizar un control muy estrecho del 
embarazo y plantear un tratamiento preventivo en las 
gestantes con antecedentes de TFNA, muy especial-
mente en aquellas en las que se produjo una HIC en el 
feto/recién nacido.
Para valorar el grupo de riesgo en el que se encuentra 
la gestante el factor más importante a tener en cuen-
ta es la gravedad de la trombopenia en la gestación 
anterior y el desarrollo de una HIC en feto/neonato 
previo.
En la mayoría de los casos, cuando se consigue una 
buena respuesta al tratamiento antenatal de la madre, 
el niño no presentará una trombopenia grave al nacer. 
Pero, en cualquier caso, debemos vigilar estrecha-
mente al neonato y se aconseja monitorizar la cifra de 
plaquetas hasta el quinto o sexto día de vida, ya que 
la trombopenia puede agravarse durante los primeros 
días de vida.
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Bebé arlequín: forma grave de ictiosis congénita.

Fornies Arnau MJ*, García Mancebo ML**, Cava Almohalla E**, 
Taibi N***, Agüera Arenas JJ**, González Oliva E*.

*Servicio de Pediatría. Hospital General Universitario Virgen de la Salud. Elda. 
**Sección de Neonatología. Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia.

*** Hospital de La Vega Baja.Orihuela.

NEONATOLOGÍA

INTRODUCCIÓN
La ictiosis arlequín (IA) es una enfermedad rara de 
pronóstico generalmente fatal. Constituye una de las 
formas no sindrómicas de ictiosis, cuyo defecto ge-
nético se manifiesta sólo en piel por trastorno en la 
queratinización. La naturaleza y localización de las 
mutaciones del gen ABCA12 y el nivel de pérdida de 
funcionamiento del transportador pueden tener rele-
vancia en el pronóstico final. 

CASO CLÍNICO
RNPT (36+2s), AEG (3080gr) mujer. Padres árabes, 
consanguíneos. Madre sana. No abortos. Dos hijos 
previos sanos. Embarazo parcialmente controlado. 
Ecografías normales hasta la semana 33: se detecta 
hueso nasal hipotrófico y sospecha de trisomía 18 
(amniocentesis para cariotipo pendiente). Parto vagi-
nal eutócico. Llanto inmediato.
Al nacimiento se observa fenotipo compatible con ic-
tiosis arlequín destacando: hiperqueratosis generali-
zada parcheada con fisuración, quemosis conjuntival, 
ectropión y eclabium, raíz nasal aplanada, pabello-
nes auriculares retraídos, aspecto céreo e hipoplasia 

de pies y manos. Se inicia tratamiento con vaselina 
líquida en apósitos estériles en superficie corporal, 
pomada epitelizante ocular, máxima humedad en in-
cubadora, sueroterapia (elevados aportes hídricos), 
antibioterapia y analgesia (cloruro mórfico).
Para el diagnóstico histológico, citogenético y mole-
cular solicitamos reserva de ADN y biopsia de piel 
(pendientes de resultado).
A las 26h de vida fue éxitus, no aplicando medidas de 
RCP avanzada. No concedida necropsia.

COMENTARIOS
En España, la prevalencia estimada de las ictiosis con-
génitas AR es de 1:138000. El diagnóstico prenatal es 
posible con biopsia cutánea (fetoscopia) o en células 
del .líquido amniótico. Ante la sospecha clínica es ne-
cesario la prevención de infecciones y deshidratación, 
y un tratamiento urgente con medidas tópicas (quera-
tolíticos, emolientes) y sistémico (retinoides), si bien 
en neonatos el peligro de efectos adversos limita su 
uso. La confirmación diagnóstica con biopsia y el es-
tudio de mutaciones en el gen ABCA12 es obligatoria 
al ser un cuadro genéticamente homogéneo.
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Anemia hemolítica grave por isoinmunización anti-C.

Álvarez Chamorro L*, Amat Bou M*, Martín Parra B *, Centelles Sales I*.
* Servicio de Pediatría del Hospital General de Castellón. Castellón.

NEONATOLOGÍA

INTRODUCCIÓN
La enfermedad hemolítica del recién nacido se relacio-
na principalmente con el antígeno D del sistema Rh y 
con los antígenos A y B del sistema AB0, siendo la in-
compatibilidad ABO la causa más frecuente de enfer-
medad hemolítica en el recién nacido, pero provocando 
una clínica leve. Debido a la prevención de la isoinmu-
nización Rh (D), se ha incrementado la proporción de 
casos de incompatibilidad frente a otros antígenos del 
grupo Rh (C, c, E y e). La prevalencia global de las 
isoinmunizaciones no-Rh-D parece estar entre 0,15% y 
1,1%. Concretamente, la aloinmunización Anti-Rh (c) 
ocurre en un 0,07% de los embarazos y muestra una 
presentación clínica amplia, pudiendo ser una causa de 
anemia hemolítica grave en feto y el recién nacido. 

CASOS CLÍNICOS
Embarazo gemelar bicorial, biamniótico por FIV con 
donación de ovocitos. Madre de 37 años, con grupo 
sanguíneo 0 Rh +, primigesta y diagnosticada de escle-
rosis múltiple sin tratamiento en la actualidad. Como 
antecedentes personales fue politransfundida por ac-
cidente de tráfico diez años antes. Presenta esterilidad 
primaria. Padre  grupo sanguíneo 0 -. Cesárea urgente 
a las 29 semanas por inicio de dinámica con posición 
transversa del segundo gemelo. 

CASO Nº1 (2º gemelo): RNPT de muy bajo peso al 
nacimiento (1280 gr) que al nacimiento presenta colo-
ración pálido ictérica sin hepatoesplenomegalia y ten-
dencia a la hipotonía. Se objetiva anemia severa (Hb 
6,1 y Hto 18%) que precisa transfusión, hiperbilirrubi-
nemia de 13 mg/dl y Grupo sanguíneo 0 Rh -, CD +,  
genotipo sistema Rh cDe/cde. Se confirma posterior-
mente que la causa de la anemia es hemolítica debida a 
isoinmunización Rh (Ig G anti-c en la madre). Al naci-
miento se instaura fototerapia doble y por incremento 
de bilirrubina a 17,1 mg/dl a las 7 horas de vida se rea-
liza exanguinotransfusión, obteniendo descenso hasta 
9,4 mg/dl. A las 20 horas presenta de nuevo incremen-
to de bilirrubina a 22 mg/dl por lo que se administra 
seroalbúmina i.v. y se realiza 2º exanguinotransfusión. 
Precisa transfusiones de concentrado de hematíes hasta 
en 4 ocasiones, la última el 28º día de vida.

CASO Nº2 (1er gemelo): RNPT de muy bajo peso al 
nacimiento (1410 gr). Grupo 0 Rh +, CD +, genotipo 
sistema Rh CDe/cde. Debido a isoinmunización precoz 
anti-c en hermano gemelo se solicita estudio de inmu-
nohematología, resultando en Coombs directo positivo 
para IgG anti c. Se observa bilirrubina de 8,2 mg/dl 
al ingreso, iniciando fototerapia doble. La bilirrubina 
asciende a 16,3 mg/dl a las 12 h de vida, sin entrar en 
rango de exanguinotransfusión, con posterior descenso 
progresivo pudiendo suspender fototerapia el 7º día. 
Precisa 4 transfusiones de concentrado de hematíes, 
con cifras mínimas de Hto de 25% y Hb de 9,3 mg/dl, 
siendo la última el 33º día de vida. 

COMENTARIOS
La enfermedad hemolítica neonatal es provocada por 
la producción y paso transplacentario de anticuerpos 
IgG maternos específicos dirigidos contra antígenos de 
los hematíes fetales, produciendo hemólisis y conse-
cuentemente hiperbilirrubinemia, que suele ser precoz 
y puede llegar a ser grave. Sospecharemos isoinmuni-
zaciones por otros antígenos del sistema Rh diferente 
al D,  en neonatos con anemia hemolítica y un Coombs 
directo positivo, cuya madre sea Rh (+), tras descar-
tar la incompatibilidad Rh-D y la ABO.  El aumento 
relativo de la incidencia de isoinmunizaciones no Rh- 
D, justifica la importancia de la detección prenatal de 
anticuerpos (Coombs indirecto) de forma rutinaria en 
madres Rh positivas, ya que  puede haber un retraso 
grave en el diagnóstico de posibles isoinmunizaciones. 
La enfermedad hemolítica por Anti-Rh (c) ocurre en el 
74% de los recién nacidos con incompatibilidad anti-c 
y la clínica puede ser muy variable: hasta el 13% de 
los casos se presenta como hidrops fetal, el 32% como 
anemia grave, y el 29% como anemia leve. Al igual 
que en el caso del Rh D, el riesgo de isoimmuniza-
ción se produce debido a hemorragia feto-materna, 
desprendimiento de placenta, amnio o cordocentesis, 
parto, aborto terapéutico, toxemia, así como después 
de un parto por cesárea y el embarazo ectópico, pero 
se ha informado de que el 50%-70% de las mujeres 
embarazadas con anti-c se han inmunizado por trans-
fusiones de sangre, estando la severidad de la anemia 
muy relacionada con la historia positiva de transfusión.
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Meningitis neonatal por Streptococcus Pyogenes, un raro agente 
etiológico de meningitis.

Álvarez Chamorro L*, López Sanchez C*.
*Servicio de Pediatría del Hospital General de Castellón. Castellón.

NEONATOLOGÍA

INTRODUCCIÓN
El Streptococcus pyogenes o Streptococo B-hemolíti-
co del  grupo A es un raro agente productor de infec-
ciones en el periodo neonatal y una causa infrecuente 
de meningitis en todos los grupos de edad, a pesar del 
aumento de incidencia de infecciones invasivas por 
éste microorganismo en niños de mayor edad o adul-
tos. En neonatos produce principalmente infecciones 
leves cutáneas o de partes blandas.

CASO CLÍNICO
Neonata de 13 días de vida que consulta por fiebre de 
38,5ºC, rechazo alimentario y  aspecto quejumbroso. 
Embarazo poco controlado, madre portadora de Hb-
SAg y Streptococcus agalactiae desconocido en frotis 
vagino-rectal. Perinatal sin incidencias, administrada 
gammaglobulina anti-VHB y vacuna VHB. El riesgo 
infecioso neonatal resultó negativo. Ambiente epide-
miológico: padre OMA supurada la semana previa 
tratada con antibiótico. Hacinamiento. Exploración 
física: normal. Se realizó hemograma, bioquímica y 
sedimento de orina que resultaron normales. Se deci-
dió ingreso por la corta edad de la paciente para con-
trol, con sospecha de viriasis. Ante mal descenso de la 
fiebre con antitérmicos y aspecto quejumbroso se de-
cide analítica a las 8 horas, y se realiza punción lum-
bar. Se obtiene un hemograma, PCR y PCT normales 
y un LCR con bioquímica de 19771 leucocitos (78% 
PMN), hematíes 100 cel/microlitro, glucosa 1 mg/dl y 
proteínas 362 mg/dl.  Ante los hallazgos se inicia an-
tibioterapia con Ampicilina y Cefotaxima a dosis de 
meningitis, y se remite al hospital de referencia con 
diagnóstico de meningitis bacteriana. En el cultivo de 
LCR se objetiva Streptococcus pyogenes sensible a la 
antibioterapia administrada. La paciente una vez en el 
hospital de referencia presentó clínica de irritabilidad 
y fontanela anterior ambombada, pero evolucionó fa-
vorablemente. Quedó asintomática al cuarto  día de 
tratamiento antibiótico. La PCR máxima fue de 61.64 
mg/l a las 72 horas. La PCT únicamente se mostró 
elevada (2, 06 mg/l) a las 28 horas, y el hemograma 
fue siempre normal. Los hemocultivos, urocultivos, 

exudado nasal, umbilical y frotis faríngeo resultaron 
también negativos. Se realizó estudio de portador de 
Streptococcus pyogenes en familiares con frotis farín-
geo que resultó negativo. El tratamiento antibiótico a 
partir del undécimo día fue únicamente con Cefotaxi-
ma y se prolongó 20 días. Las ecografías cerebrales 
resultaron normales y no presentó complicaciones.

COMENTARIOS
Se ha de realizar una valoración inicial con una anam-
nesis y exploración completas en neonatos con fiebre 
sin foco, dada la inmunodeficiencia relativa y la alta 
incidencia de enfermedad bacteriana potencialmente 
grave, la actitud recomendada incluye la realización 
de pruebas complementarias y el ingreso. Debemos 
recordar que la hiperemia faríngea y ótica aisladas, 
así como la rinorrea escasa no excluyen el criterio 
de fiebre sin foco. Las pruebas complementarias in-
cluyen: Hemograma, PCR, PCT, hemocultivo, sedi-
mento de orina y urocultivo en todos los casos, así 
como punción lumbar. El Streptococcus pyogenes no 
aparece habitualmente en la bibliografía como causa 
de meningitis neonatal, pero hay que tener en cuenta 
que el 10% de meningitis por éste germen se dan en 
el este periodo. La mayor parte de infecciones graves 
por Streptococcus pyogenes en neonatos se originan 
a partir de un foco de infección, habitualmente infec-
ciones leves cutáneas o de partes blandas (onfalitis, 
celulitis…) pero también se pueden contagiar a partir 
de las gotas expectoradas por un enfermo o, más rara-
mente, por un portador sano, por lo que es pertinente 
hacer un estudio de posible foco familiar. Las menin-
gitis neonatales se tratan en general con Ampicilina 
a 50 mg/kg  y Cefotaxima a 50 mg/kg/d aunque la 
pauta varia en función del peso y los días de vida, por 
lo que con la Cefotaxima cubrimos el S. pyogenes. El 
tratamiento antibiótico de elección es clásicamente la 
Penicilina, ya que no existen resistencias, pero para el 
tratamiento de una meningitis harían falta dosis muy 
elevadas para asegurar el paso a través de la barrera 
hematoencefálica. 



Bol Soc Val Pediatr.2013;33:44

Comunicaciones orales

Displasias óseas torácicas congénitas con  comprismiso 
respiratorio.  A próposito de dos casos clínicos.

Escobar Pirela H*, Arcos Manchacoses JV *, Marin Reina P*, 
Pérez Aytes A *, Cano López R*, Llorens Salvador R**.

*Servicio de Neonatología, ** Servicio de Radiología Pediátrica.
Hospital Universitario y Politécnico La Fe. Valencia.

NEONATOLOGÍA

INTRODUCCIÓN
Las displasias óseas congénitas torácicas son un con-
junto de patologías, con un espectro clínico variado, 
que abarca desde lesiones leves y sólo con repercu-
sión estética, a lesiones severas, que puede causar 
la muerte en etapas tempranas de la vida.  La pre-
sentación de mayor gravedad, se caracterizan por la 
presencia de un tórax estrecho y acampanado, que 
genera hipoplasia pulmonar secundaria e insuficien-
cia respiratoria restrictiva, quepueden conducir a la 
muerte. Además la mayoría asocia rasgos dismórficos 
y anomalías orgánicas característicos, que nos pueden 
servir como herramientas para el diagnóstico.

CASO 1
Recién nacido varón de 39 semanas, sin antecedentes 
familiares de interés. Embarazo sin incidencias hasta 
semana 35 más 2 días, cuando se evidencian huesos 
largos por debajo de percentiles de la normalidad. 
Al nacimiento presenta depresión neonatal leve, con 
marcado distrés respiratorio, que precisa ventilación 
mecánica durante13 horas. Destaca a la exploración 
miembros cortos, tórax estrecho, abdomen globuloso 
y marcado tiraje subcostal e intercostal bajo. Se rea-
liza estudio radiográfico con el que se descarta Sín-
drome de Jeune y se evidencian hallazgos que no son 
compatibles con ninguna displasia ósea conocida. En 
prueba de función pulmonar presenta patrón obstruc-
tivo variable. 
Durante el primer año de vida, presenta múltiples in-
gresos por infecciones respiratorias bajas y crisis de 
broncoespasmos. Actualmente 5 años de vida, Talla: 
72,5 cm (p <3), Peso: 9,590 kg (p <3). Clínicamente 
estable, con capacidad intelectual normal, deambu-
lación y bipedestación con apoyo, tórax, abdomen y 
miembros de características similares al nacimiento.

CASO 2
Recién nacido mujer de 40 semanas. Hija de madre 

con displasia ósea torácica sin filiar. Sospecha de Sín-
drome de Jeune, sin estudio genético realizado.  Em-
barazo si incidencias. Ecografías donde se observa 
desproporción toraco- abdominal y signos de displa-
sia ósea. Al nacimiento, depresión neonatal moderada 
con marcado distrés que precisa de ventilación mecá-
nica durante 48 horas. En exploración física destaca 
hipoplasia de caja torácica y abdomen distendido, con 
miembros de características normales. Se realizan es-
tudios complementarios  con el que se descartan ano-
malías asociadas. En la serie ósea destacan ausencia 
de pubis y costillas discretamente acortadas. Prueba 
de función pulmonar donde se evidencia una altera-
ción mixta leve- moderada del patrón respiratorio. 
Actualmente 7 meses de vida, no ha presentado nin-
guna complicación infecciosa o respiratoria, presenta 
leve tiraje subcostal y desarrollo psicomotor adecua-
do a su edad.

DISCUSIÓN
Dentro de las displasias óseas torácicas graves las más 
conocida el Síndrome de Jeune, caracterizado por la 
presencia de la malformación torácica, polidactilia y 
hueso iliacos cortos.En algunos casos además asocia 
malformaciones hepáticas, renales, páncreaticas y re-
tinianas. Sin embargo existen otras entidades clínicas 
similares, que también comprometen la función pul-
monar pero presenta un carácter benigno compatible 
con la vida que hay que considerar en el diagnóstico 
diferencial. 
Por lo que ante un cuadro de estas características, la 
mayor importancia, recae en el manejo clínico duran-
te las primeras horas de vida, así como los estudios 
complementarios,  que permitan si es  posible  filiar la 
enfermedad y poder para brindar, la atención clínica 
más adecuada y consejo genético para futuras ges-
taciones. Siempre siendo cautelosos al establecer el 
pronóstico de la enfermedad.
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Cornaje nasal, más allá de un síntoma.  

Castillo Gómez B, Esteban Cantó V, Frontela Losa J.
Servicio de Pediatría. Hospital Vinalopó. Elche. 

NEONATOLOGÍA

INTRODUCCIÓN
La estenosis de la apertura piriforme nasal es una for-
ma poco común de obstrucción respiratoria superior 
en el neonato. Su incidencia es desconocida, siendo 
menos frecuente que la atresia o estenosis de coanas. 
Debido a la respiración nasal obligada en el perio-
do neonatal, dependiendo del grado de obstrucción, 
puede dar lugar a casos de insuficiencia respiratoria 
grave. La sospecha diagnóstica se basa en la clínica 
de obstrucción respiratoria superior, frecuentemente 
bilateral, confirmándose mediante TAC de senos na-
sales, con un ancho de la apertura piriforme descrito 
menor a 11 mm. Puede presentarse de forma aislada o 
asociarse a otras malformaciones, sobre todo a nivel 
de sistema nervioso central. 

CASO CLÍNICO
Recién nacido que ingresa a las 5 horas de vida desde 
maternidad por dificultad respiratoria, tras presentar 
episodio de cianosis durante la alimentación al pecho. 
Antecedentes perinatales: Gestación normoevolutiva. 
Ecografías prenatales normales. Riesgo infeccioso 
por fiebre materna intraparto, amniorrexis de 12 ho-
ras y EGB negativo. Líquido teñido +. Parto eutócico, 
40 +3 sg. APGAR: 9-10. Peso 3.715 g. Anteceden-
tes familiares: sin interés. Exploración física: desta-
ca cornaje nasal llamativo, leve micro y retrognatia, 
sin otras malformaciones aparentes. Resto normal. 
Evolución y exámenes complementarios: Realiza 
una toma, presentando desaturación y cianosis, con 
aumento del trabajo respiratorio, que se repite con el 
cierre de la boca y se resuelve con el llanto. Ambas 
coanas son permeables con sonda nasogástrica del nº 
4, realizando stop con sonda nº 6 en la derecha, lo que 
descarta la sospecha inicial de atresia de coanas. Pre-
senta acidosis respiratoria transitoria y precisa oxige-
noterapia en gafas nasales las primeras horas de vida. 
Radiografía de tórax y analíticas sanguíneas norma-
les. Se inicia antibioterapia empírica con Ampicilina 
y gentamicina i.v. por el distrés y el riesgo infeccioso. 
Con la sospecha clínica de obstrucción respiratoria 
de vías superiores (estenosis de coanas o estenosis de 

la apertura piriforme nasal) se realiza TAC de senos 
nasales: Hipertrofia de las apófisis nasales del hueso 
maxilar con estrechamiento del componente óseo de 
la apertura piriforme nasal, diámetro transverso en-
tre los márgenes óseos menor de 8 mm en ambos la-
dos. Hallazgos compatibles con estenosis congénita 
de la apertura piriforme nasal. Asocia paladar duro 
de morfología triangular. Coanas normales. Se reali-
za nasofibrolaringoscopia: Imposible acceder a fosas 
por ensanchamiento de la cresta maxilar-premaxilar, 
quedando una pequeña área para respiración nasal. 
Se decide actitud conservadora con lavados nasales y 
tratamiento descongestivo nasal. Se mantiene a dieta 
absoluta y se consigue vía aérea permeable mediante 
un chupete de Mc Govern.  El 2º día de vida se inicia 
alimentación enteral por sonda  orogástrica, ante la 
persistencia del distrés respiratorio al cerrar la boca. 
El 4º día de vida se inicia alimentación enteral por 
succión, sin incidencias, manteniendo saturaciones 
de O2 normales. Se mantiene antibioterapia 5 días, 
hemocultivo negativo. Se realiza estudio para descar-
tar malformaciones asociadas con RMN encefálica y 
ecografía abdominal normales y estudio cardiológico 
sin presencia de cardiopatía estructural.

COMENTARIOS
Es necesaria la sospecha diagnóstica de alteraciones 
congénitas nasales ante un neonato con dificultad 
respiratoria sugestiva de origen superior (clínica de 
dificultad respiratoria y cianosis cíclicas, que se re-
suelven con el llanto). 
Dentro del diagnóstico diferencial debemos pensar en 
esta entidad, junto a las causas más frecuentes, como 
alteraciones de las coanas, encefalocele o tumores na-
sales. 
El pronóstico es favorable en la mayoría de casos, 
mejorando la clínica con el tratamiento descongestivo 
tópico y, posteriormente, con el crecimiento del niño. 
Precisarán cirugía aquellos casos en lo que exista difi-
cultad respiratoria grave con necesidad de intubación 
endotraqueal y/o dificultades de alimentación. 
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Infección congénita por citomegalovirus. A propósito de un caso.

Botella López V, Calzado Agrasot MA, Perona Hernández J.
Servicio de Pediatría Hospital del Vinalopó. Elche.

NEONATOLOGÍA

INTRODUCCIÓN
La infección por citomegalovirus es la causa más fre-
cuente de infección congénita en países desarrolla-
dos. Aproximadamente el  1% de los recién nacidos 
nacen con infección congénita por CMV, la mayoría 
asintomáticos, pero entre un 5-15% de estos tendrán 
sintomatología asociada.
La infección en el recién nacido puede ocurrir tanto 
en primoinfecciones como en reactivaciones del vi-
rus, siendo hasta 40 veces más frecuente la afectación 
del neonato en el primer caso. Además los niños naci-
dos de madres con primoinfección tienen más riesgo 
de desarrollar sintomatología y secuelas.
Presentamos un caso clínico de un recién nacido que 
ingresa con sospecha de infección connatal.

CASO CLÍNICO
AP: Gestación controlada y normoevolutiva. ITRS en 
el último mes. EG: 38+5. PN. 2920 gr. APGAR: 9-10. 
EGB: negativo. Serología inmune a Rubeola, Toxo-
plasma, VHB, RPR: negativo.
EF: p: 2920 gr (p25), L: 50 cm (75-90); PC: 75-90). 
Petequias generalizadas. Tinte pálido-ictérico. Hepa-
totesplenomegalia 2 cm brc.
AS (ingreso): Hemograma: destaca Hb: 12.9; PLT: 
96.000; Bioquímica: Bili total: 6.6; GPT: 117; RPR: 
Negativo.  PL sin alteraciones.
Ante la sospecha clínica de infección congénita por 
CMV, se solicita PCR a CMV en orina y PCR y  se 
inicia tratamiento con Ganciclovir iv así como con 
Ampicililna y gentamicina iv tras extracción de cul-
tivos.
Se confirma la infección por CMV, siendo la PCR en 
orina positiva en orina y negativa en LCR. A los 16 

días de vida, se pasa a Valganciclovir oral.
Presenta como clínica asociada colestasis neonatal  
que precisa tratamiento con AC. Ursodesoxicólico, 
fórmula hidrolizada y suplementos de vitaminas lipo-
solubles. Trombopenia mínima de 64.000 sin signos 
de sangrado que no precisa transfusión.
Eco transfontanelar: ventriculomegalia, quistes mili-
métricos en ambos tálamos. RM: Dilatación ventricu-
lar con pérdida de volumen de la sustancia blanca. Sin 
otros hallazgos significativos.
EEG: enlentecimiento difuso.
Evoluciona favorablemente siendo dada de alta a los 
21 días. Completa 6 meses de tratamiento.

CONCLUSIONES
La infección congénita por citomegalovirus  es una 
infección frecuente con alto riesgo de transmisión al 
feto en la primoinfección materna y con riesgo de se-
cuelas neurosensoriales en el recién nacido.
Las manifestaciones clínicas más frecuentes son res-
tricción del crecimiento intrauterino, hepatoespleno-
maegalia, petequias, púrpura e ictericia al nacimiento. 
De los recién nacidos que presentan clínica al menos 
2/3 presentarán secuelas neurológicas.
En la evaluación del recién nacido con infección con-
génita por CMV se incluirá: hemograma, bioquímica, 
serología a CMV, PCR a CMV en sangre o en orina, 
punción lumbar, fondo de ojo, PEAT, Eco cerebral, 
Resonancia magnética cerebral y EEG.
Es importante la sospecha clínica ante un niño con 
sospecha de infección TORCH, así como su trata-
miento con ganciclovir iv o como alternativa valgan-
ciclovir vía oral para prevenir la sordera neurosenso-
rial tardía y afectación del sistema nervioso central.



Bol Soc Val Pediatr.2013;33:47

Comunicaciones orales

Prevalencia del Estreptococo del grupo B en relación con 
factores maternos y neonatales.

Beneyto Lluch M*, Canals Candela FJ*, Abad Linares J*, 
Ferrández Berenguer MJ*, Pascual Estruch L*, Vargas Torcal F*. 

*Servicio de Pediatría. Hospital General Universitario de Elche. Elche.

NEONATOLOGÍA

INTRODUCCIÓN
El Estreptococo del grupo B (SGB) forma parte de 
la flora habitual que coloniza secreciones vaginales 
o anorrectales de la mujer, siendo a su vez uno de los 
principales factores etiológicos de la sepsis neonatal 
precoz. La infección del neonato se produce al atra-
vesar el canal del parto o por vía ascendente tras la 
rotura de membranas. En este sentido es interesante 
definir la prevalencia del SGB en la flora de la mujer 
gestante en el momento del parto y su posible relación 
con factores maternos o neonatales.
 
MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio prospectivo entre el 1 de febrero y el 31 de 
marzo del 2013. Se incluyeron de forma aleatoria, 94 
partos de nuestro hospital, excluyendo los recién na-
cidos (RN) que ingresaban al nacer en el servicio de 
neonatología. La recogida de datos se realizó de la 
historia clínica materna y neonatal en la maternidad 
siguiendo un protocolo previamente establecido. La 
detección del SGB en la mujer gestante se realiza en-
tre la 35-37SG. 

RESULTADOS
La población estudiada incluyó a 94 mujeres. Obtu-
vimos 20 casos de SBG positivos, 73 negativos y 1 
caso desconocido. La prevalencia del SGB  en la mu-
jer gestante en nuestra población fue del 21,2%. El 
90,4% de las mujeres eran españolas mientras que el 
9,6% fueron extranjeras. La prevalencia de la coloni-
zación fue del 33,3% en las mujeres extranjeras y de 
un 20% en las mujeres españolas. Entre las mujeres 
de nacionalidad no española, la más frecuente resultó 
la marroquí (33,3%), seguida de Ecuador, Paraguay, 
Argentina y Perú. Del total de mujeres de Marruecos 
resultaron SGB  positivo el 67% y entre las de Ecua-
dor el 50%, representando las mujeres marroquíes un 
67% del total de colonizadas de las mujeres extran-

jeras y las ecuatorianas un 33%. Analizando la edad 
materna el SGB se aisló en el 22% de mujeres <30 
años y en el 50% entre 41-45 años, siendo negativo en 
las >46 años. Hallamos la colonización en el 40% de 
las gestantes que finalizaban su embarazo en la sema-
na 37;  en el 19,7% de las que paren entre 38-40 SG y 
en el 41,6% en la 41 SG.
Respecto a factores neonatales, las madres con RN 
entre 2501-3000 gr estaban colonizadas en el 25% 
de los casos, en el 28,2% de las madres con RN en-
tre 3001-3500 gr y un 16% entre 3501-4000 gr, no 
hallando ningún caso en los <2500 o >4000 gr. Por 
último encontramos entre los embarazos de sexo mas-
culino un 24,5% de SGB positivo respecto a un 15% 
en los de sexo femenino.

DISCUSIÓN
La prevalencia del SGB en las mujeres gestantes de 
nuestra población es similar a las publicadas en otros 
estudios. Los resultados obtenidos demuestran que 
hay mayor colonización en las extranjeras, especial-
mente en las de nacionalidad marroquí. Fue más fre-
cuente en las madres entre 41-45 años y en aquellas 
en los que los embarazos finalizaban en la semana 37 
o en la 41. También resultó más común en los embara-
zos de sexo masculino y en los RN entre 2500-3500g.

CONCLUSIÓN
Según los protocolos actuales, en los RN de madres 
con SGB desconocido sin otros factores de riesgo 
asociados, se recomienda actuar de forma similar a 
los hijos de mujeres no colonizadas. Dado los resulta-
dos obtenidos en nuestro estudio, en los RN de madre 
con nacionalidad marroquí, edad materna entre 40-45 
años, o que finalizan la gestación en las semana 37 o 
41, deberíamos realizar un control más estrecho en 
estos RN, por la mayor frecuencia de colonización del 
SGB en estos grupos. 
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Parálisis diafragmática neonatal: una causa infrecuente 
de dificultad respiratoria.

Salas García S, Rodríguez Ramos M, Marco Hernández AV, 
Núñez Adsuara P, Aguar Carrascosa M, Cortell Aznar I.

Servicio de Pediatría. Hospital Universatari i Poltècnic La Fe. València.

NEONATOLOGÍA

INTRODUCCIÓN
La parálisis diafragmática suele estar causada por el 
daño del nervio frénico. En la mayoría de casos esta 
lesión se produce durante el nacimiento o durante una 
cirugía cardiotorácica, menos frecuente es la parálisis 
secundaria a enfermedades neuromusculares. La pa-
rálisis diafragmática producida durante el nacimiento 
suele ser unilateral y de forma más frecuente en el 
lado derecho, ésta se produce durante la tracción de 
los hombros, debido a un excesivo estiramiento de 
las raíces cervicales (C3-C5). La parálisis braquial se 
asocia en un 80-90% de los casos. Los factores de 
riesgo incluyen los fetos macrosómicos, la distocia de 
hombros, los partos instrumentados o con extracción 
dificultosa. El inicio de los síntomas es variable y sue-
le presentarse con diferentes grados de dificultad res-
piratoria, taquipnea, cianosis, apneas, llanto débil, fa-
tiga con las tomas, infecciones pulmonares o fallo de 
medro. Presentamos el caso de un recién nacido diag-
nosticado de parálisis diafragmática por una clínica 
de pausas respiratorias y movimientos anormales.

CASO CLÍNICO
Recién nacido a término, adecuado a la edad gesta-
cional (Peso al nacimiento 3560 gr) de 11 días de vida 
que consulta por pausas respiratorias de menos de 10 
segundos de  duración, sin cambio de coloración, que 
cesan con un suspiro. Asocia movimientos en sacudi-
das de los miembros superiores, sin otra clínica aso-
ciada. Como antecedentes es fruto de un embarazo 
controlado sin incidencias, nacido mediante un parto 
vaginal instrumentado con espátulas. Apgar 10/10. 
No precisa ingreso al nacimiento. 
A su ingreso en la sala de neonatología se objetivan 
hasta 6-7 pausas respiratorias por hora, sin asociar 
desaturación, bradicardia ni cianosis, más frecuentes 
durante el sueño. Se realiza radiografía de tórax, elec-

troencefalograma y ecografía cerebral que son nor-
males. Tras descartar causa pulmonar y central, ante 
el antecedente obstétrico y la clínica que presenta el 
paciente se decide solicitar una ecografía para des-
cartar parálisis diafragmática. La ecografía en modo 
M muestra curvas anómalas con escaso movimiento 
del diafragma derecho, observándose movimientos 
normales en el lado izquierdo, por lo que se confirma 
el diagnóstico de parálisis diafragmática derecha. Du-
rante el ingreso mejora la sintomatología por lo que se 
da de alta a domicilio con monitor de apneas. A los 3 
meses de vida el paciente se encuentra asintomático, 
se realiza una electromiografía (EMG) que muestra 
conducción motora de ambos nervios frénicos dentro 
de la normalidad. 

COMENTARIOS
El diagnóstico de parálisis diafragmática requiere una 
alta sospecha, ya que es una causa rara de dificultad 
respiratoria en recién nacidos, se debe tener en cuenta 
en un recién nacido con clínica respiratoria tras un 
parto traumático, especialmente en niños grandes y 
con presentación de nalgas. En el caso de nuestro pa-
ciente existe el antecedente de parto instrumentado, 
aunque la presentación de la clínica es tardía y poco 
específica. El diagnóstico debe realizarse mediante 
ecografía o EMG del diafragma, la elevación de un 
hemidiafragma en la radiografía de tórax es altamente 
sugestiva. La mayoría de recién nacidos con parálisis 
asociada a daño del nervio frénico durante el parto 
presentan una recuperación espontánea en un plazo 
de 6-12 meses tras el nacimiento, por ello el trata-
miento inicial es el de soporte. En los casos en los que 
persiste la dificultad respiratoria severa o la necesidad 
de ventilación mecánica prolongada está indicado el 
tratamiento quirúrgico consistente en la plicatura dia-
fragmática.
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Tortícolis paroxística benigna de la infancia. 
A propósito de un caso.  

Vázquez Pigueiras I*, Mendoza Durán M*, Abad Linares J*, Climent Forner E*, Sala Sánchez G*.
* Servicio de Pediatría, Hospital General Universitario de Elche. Elche. 

NEUROLOGÍA

INTRODUCCIÓN
Se presenta el caso de una niña diagnosticada de tortíco-
lis paroxística benigna de la infancia tras consultar en dos 
ocasiones por episodios similares de lateralización de la 
cabeza acompañada de hipotonía cervical. Esta entidad 
es un trastorno motor paroxístico, incluído en la clasifi-
cación de los trastornos paroxísticos no epilépticos. Estas 
entidades, por sus características, pueden ser confundidos 
con crisis convulsivas. El adecuado conocimiento de estos 
trastornos ayudará a un correcto diagnóstico y tratamiento 
de estos pacientes. 

CASO CLÍNICO
Lactante mujer de 19 meses que acude a urgencias por 
presentar, en el contexto de un catarro de vías altas y de 
forma espontánea, lateralización de la cabeza hacia la iz-
quierda acompañada de hipotonía cervical con dificultad 
para mantener el sostén cefálico. A la exploración presenta 
buen estado general, buen estado de nutrición e hidratación 
y normocoloración mucocutánea. Orofaringe eritematosa 
con mucosidad clara en cavum y rinorrea clara. Neuro-
lógicamente está activa y reactiva a estímulos. Fontanela 
anterior a punta de dedo. Hipotonía cervical con sostén ce-
fálico escaso y con tendencia a la desviación cervical hacia 
la izquierda. No hipotonía ni alteraciones de otros grupos 
musculares. Deambulación normal sin ataxias ni laterali-
zaciones, sedestación normal. No movimientos oculares 
anómalos ni nistagmo, pupilas isocóricas normorreacti-
vas. Resto de pares craneales normales. Cognitivo normal. 
Resto de exploración neurológica normal.  Como antece-
dente a destacar, había acudido a este mismo servicio hacía 
6 meses con episodio similar de hipotonía cervical, dificul-
tad para mantener el sostén cefálico con desviación cervi-
cal hacia la izquierda, y ataxia en la sedestación hacia el 
mismo lado. Se mantuvo en observación, desapareciendo 
por completo la clínica a las 12 horas del inicio del cuadro.  
See dio el alta. Presenta un desarrollo psicomotor normal 
hasta la fecha actual, siendo una niña previamente sana. 
No otros antecedentes personales o familiares de interés.  
En esta ocasión se decide ingreso para control evolutivo y 
estudio de episodios recurrentes de lateralización cervical 
con hipotonía. Al ingreso se realiza radiografía pósteroan-
terior y lateral de región cervical, sin alteraciones. Se ob-
jetiva desaparición de la clínica a las 12 horas de ingreso 

aproximadamente, 24 horas tras su inicio. Se realiza elec-
troencefalograma que es normal, y resonancia magnética 
nuclear con resultado normal. Es diagnosticada de tortíco-
lis paroxística benigna de la infancia, y se da de alta con 
seguimiento por consultas externas de neuropediatría.
 
COMENTARIOS
La tortícolis paroxística benigna de la infancia se carac-
teriza clínicamente por episodios recurrentes de inclina-
ción de la cabeza con o sin incurvación del tronco, que 
se inician y desaparecen de forma espontánea, y con una 
duración que oscila desde minutos hasta algunas semanas. 
La cadencia de los episodios es variable y el paciente tie-
ne una exploración completamente normal en los periodos 
intercríticos  Suele iniciarse por la mañana y la lateraliza-
ción de la cabeza puede variar de lado entre los diferentes 
episodios. . Ocurre en lactantes o niños pequeños y es más 
frecuente en pacientes de sexo femenino entre los 2-3 años, 
desapareciendo antes de los 5 años. La inclinación cefálica  
puede ser la única manifestación clínica del síndrome, o 
puede acompañarse de afectación general con irritabilidad, 
palidez, ataxia, nistagmo, vómitos, etc Lo alarmante que 
pueden resultar algunos de los síntomas que caracterizan a 
esta entidad, suele llevarnos a realizar numerosas pruebas 
complementarias, en ocasiones innecesarias. Sin embargo 
y sobre todo en las primeras crisis, es fundamental realizar 
un correcto diagnóstico  diferencial con entidades causan-
tes de tortícolis adquirida como tumores de fosa posterior, 
infecciones y tumores cervicales, epilepsias, luxación cer-
vical, fenómenos distónicos secundarios a intoxicaciones, 
etc. En nuestro caso, la presencia de una llamativa hipoto-
nía cervical, nos obligó a la realización de las ya citadas. 
No existen tratamientos capaces de prevenir o acortar las 
crisis, por lo que debe intentar evitarse la administración 
de fármacos potencialmente lesivos o tóxicos. 
La etiología de esta entidad es desconocida, aunque se 
postulan dos teorías, una es que se trate de una disfunción 
vestibular periférica y otra que tenga un origen vascular. 
Antes de los 5 años suele resolverse de forma completa y 
sin secuelas, aunque también puede evolucionar hacia un 
cuadro de migraña  o de vértigo paroxístico benigno, rela-
cionándose también con un posible origen etiopatogénico 
común. 
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NEUROLOGÍA

INTRODUCCIÓN
LEl accidente cerebrovascular (ACV) fetal o prena-
tal se define como un suceso isquémico, trombótico o 
hemorrágico de origen arterial o venoso que acontece 
entre las 14 semanas de gestación y el inicio del par-
to. A su vez supone una importante causa de parálisis 
cerebral, déficit intelectual y epilepsia en la infancia.
El objetivo de nuestro trabajo es la revisión de diez 
pacientes diagnosticados de ictus fetal, que pasaron 
desapercibidos durante la gestación y fueron detec-
tados en periodo de lactante. Se hace hincapié en los 
síntomas al debut  y la edad al diagnóstico.
 
MATERIAL Y MÉTODOS
Revisión retrospectiva de diez pacientes diagnostica-
dos de ACV fetal en etapa de lactante que se controlan 
en la Unidad de Neuropediatría de nuestro Hospital. 
Se recogen la siguientes variables: antecedentes per-
sonales y gestacionales de las madres, sexo y edad de 
los pacientes y sintomatología al diagnóstico, tiempo 
de evolución de los síntomas, exploración neurológi-
ca, datos relevantes de las exploraciones complemen-
tarias, tratamiento y evolución del cuadro.

RESULTADOS
De los diez pacientes estudiados (4 mujeres y 6 hom-
bres) ninguno presentaba antecedentes maternos re-
levantes, pero se detectaron 4 amenazas de parto pre-
término que se resolvieron con las medidas habituales 
y sin hallazgos de alteración fetal posterior en las 
ecografías. El diagnóstico de ACV fetal se estableció 
entre el 2º y 3º trimestre de vida con una edad media 
de tres meses y medio y el motivo de consulta en la 
mayoría de casos fue la percepción por parte de los 
familiares de una menor movilidad de un hemicuerpo 
respecto al contralateral. 

Con una media de seguimiento de 6 años, todos los 
pacientes asocian una PCI, la tercera parte una epi-
lepsia y el 75% tienen dificultades de aprendizaje y/o 
discapacidad intelectual. En todos los pacientes el es-
tudio cardiológico fue normal y en 2 de ellos se detec-
tó alteración hematológica causante de hipercoagula-
bilidad. El 40% presentó alteración neurofisiológica y 
en todos ellos se halló porencefalia, de distinta mag-
nitud según el caso, en la resonancia magnética (RM) 
como secuela del ictus prenatal, siendo el hemisferio 
izquierdo el afectado en el 70% de los casos. 
Como abordaje multidisciplinar se han aplicado tra-
tamientos de estimulación precoz, rehabilitación, fi-
sioterapia, toxina botulínica y tenotomía aquílea en 2 
de los casos. 

DISCUSIÓN
Los ACV fetales suelen pasar desapercibidos en pe-
riodo prenatal, por lo que es importante que los pedia-
tras de Atención Primaria y Hospitalaria detecten los 
signos de alarma del desarrollo psicomotor del lac-
tante de forma precoz, especialmente en el campo de 
la psicomotricidad fina. Esta entidad supone una gran 
morbilidad para los niños afectados y la instauración 
temprana de terapias de rehabilitación ayuda a mejo-
rar su neurodesarrollo.
Es importante que todas las gestantes, especialmen-
te aquellas con factores de riesgo para el desarrollo 
de ictus prenatal, se sometan a controles ecográficos 
realizados por personal experto que valore el sistema 
nervioso central del feto de forma sistematizada. Con 
esta contribución por parte de los obstetras se podría 
conocer mejor la historia natural de la enfermedad y 
así ayudar a la prevención de las repercusiones neuro-
lógicas que asocia. 
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NEUROLOGÍA

INTRODUCCIÓN
La ataxia en la edad pediátrica puede ser debida a 
múltiples causas y, con frecuencia, es un signo de dis-
función neurológica transitoria. Su origen puede ser 
cerebeloso, sensitiva, frontal o vestibular. De todas 
ellas, la etiología más frecuente es infecciosa o post-
infecciosa, pero debemos valorar todas las posibilida-
des para alcanzar el mejor enfoque clínico-terapéuti-
co posible. 
A continuación presentamos 4 casos clínicos de ata-
xias agudas, de inicio similar, pero con diferente diag-
nóstico final. 

CASOS CLÍNICOS
 Caso clínico 1: paciente 23 meses que consul-
tó por cuadro de inicio brusco de  inestabilidad en la 
marcha, sensación de caída y rectificación de la pos-
tura, que en ocasiones le provocaba la caída al sue-
lo. A la exploración, presentaba la marcha inestable 
referida, siendo el resto de exploración normal. Tras 
descartar intoxicación, y con TAC craneal y EEG nor-
males, se mantuvo unos días en observación. Durante 
el seguimiento en consultas externas, los siguientes 
meses presentó de forma intermitente cuadros simi-
lares. Tras empeoramiento y al objetivar episodio de 
ausencia y mioclonías palpebral es, se realizó nuevo 
EEG que resulta normal; tras insistir los padres en 
la persistencia de dichos episodios, se realiza EEG 
de sueño, informado como presencia de punta-onda 
algo degradada y atípica, pero claramente sugestiva 
de origen comicial. Tras varios intentos terapéuticos, 
actualmente bien controlado con Ácido Valproico y 
Lamotrigina. 
 Caso clínico 2: paciente 3 años que consultó 
por cuadro de ataxia y decaimiento de una semana de 
evolución, asociando IRS previa y cefalea ocasional. 
En la exploración, presentaba tendencia a la desvia-
ción derecha, sin caída, pero con búsqueda de apoyo, 
y desviación comisura bucal a la izquierda, más mar-
cada con el llanto (que la madre refiere como normal); 
resto exploración neurológica y por sistemas normal. 
Se realizó analítica, tóxicos en orina y radiografía 
tórax .Tras 48 horas de observación, se controló de 

forma ambulatoria, solicitando RMN cerebral en la 
que se objetivó una masa en fosa posterior, condicio-
nando efecto compresivo sobre bulbo raquídeo. Se re-
mitió a hospital de referencia donde es diagnosticada 
de meduloblastoma demoplástico, siendo intervenida 
quirúrgicamente e iniciando posteriormente quimio-
terapia que mantiene en la actualidad. 
 Caso clínico 3: paciente de 4 años que acudió 
a urgencias por marcha inestable de 3 horas de evolu-
ción, acompañada de disartria y comportamiento ex-
traño. Antecedentes personales sin interés; madre en 
tratamiento con Alprazolam y Diazepam por depre-
sión. Ingresó para observación, realizando analítica 
que resultó anodina, y tóxicos en orina donde se ob-
tiene positivo para benzodiacepinas. En las siguientes 
horas, exploración neurológica dentro de la normali-
dad. 
 Caso clínico 4: paciente 5 años que consulta 
por inestabilidad y sensación de mareo de 24 horas de 
evolución junto con cefalea; no otra sintomatología. 
Los días previos, cuadro respiratorio febril, resuelto 
hacía 48 horas. A la exploración, presenta ligero tam-
baleo del tronco en sedestación y bipedestación, con 
base de sustentación ampliada, y disartria leve, bue-
na coordinación sin dismetrías; resto exploración por 
sistemas normal. Se realizó TAC craneal y analítica, 
que resultaron normales; tóxicos en orina negativos; 
se extrae serología, siendo positiva para IgM de VEB, 
Echovirus y Coxsackie. Es valorada como cerebelitos 
postinfecciosa con tendencia a la normalización clíni-
ca en controles posteriores. 

COMENTARIOS
Tras la exposición de los casos, pretendemos hacer 
hincapié en la importancia de un correcto diagnóstico 
diferencial y seguimiento ante cualquier paciente con 
ataxia, sea aguda o crónica. 
Pese a que la mayoría de cuadros clínicos de ataxia 
corresponden a procesos víricos es de especial impor-
tancia ceñirse a un algorítmo diagnóstico claro, que 
en la mayoría de ocasiones debe incluir una prueba de 
imagen para descartar organicidad.  
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NEUROLOGÍA

INTRODUCCIÓN
El síndrome de Panayiotopoulos (SP) consiste en una 
epilepsia benigna occipital idiopática de la infancia 
de comienzo precoz que aparece entre los 2 y 8 años 
de edad cuyos episodios se caracterizan por iniciarse 
con náuseas, vómitos y otras manifestaciones autonó-
micas como palidez, malestar, tos o hipersalivación. 
Esta clínica nos obliga a realizar el diagnóstico dife-
rencial con otras entidades como el síncope, la mi-
graña u otros síndromes epilépticos. Nos proponemos 
analizar a partir de un caso diagnosticado en nuestro 
servicio las características clave que nos permitirán 
llegar al diagnóstico de este síndrome y su pertinente 
diagnóstico diferencial.

CASO
Presentamos a una preescolar mujer de 4 años de edad 
que acude a urgencias por episodio de desconexión 
del medio, con desviación de la mirada hacia arriba 
y la derecha e hipotonía al inicio del sueño. Este epi-
sodio estuvo precedido de un vómito alimentario. A 
su llegada a urgencias se encuentra desconectada del 
medio, con desviación de la mirada a la derecha y pa-
lidez cutánea. Se le administra una dosis de diazepam 
rectal con lo que cede el episodio.
Una vez hospitalizada, la exploración física y neuro-

lógica es normal. Se realiza un electroencefalograma 
intercrítico que muestra puntas onda lentas en ambas 
regiones posteriores con incidencia durante el sueño 
que desaparecen con la apertura ocular. El resultado 
del electroencefalograma junto con las características 
del episodionos llevan a establecer el diagnóstico de 
SP.

COMENTARIOS
El SP se caracteriza principalmente por los síntomas 
autonómicos y por electroencefalograma con pun-
ta-ondas occipitales. Los síntomas autonómicos nos 
obligan a realizar un diagnostico diferencial con la 
migraña, con el síncope o con encefalopatías, para lo 
cual nos centraremos en características del SP como 
el deterioro del nivel de consciencia, la recuperación 
completa y la relación con el sueño.
Por otra parte, la presencia de un patrón en el elec-
troencefalograma intercrítico con puntas rítmicas 
occipitales nos obligará a realizar un diagnostico di-
ferencial con la epilepsia benigna con paroxismos oc-
cipitales de la infancia de inicio tardío (tipo Gastaut), 
para el cual nos centraremos en características del 
episodio como la duranción de la crisis, el momento 
de aparición o la clínica asociada.
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NEUROLOGÍA

INTRODUCCIÓN
En la mucopolisacaridosis (MPS) tipo I el déficit de 
α-L-iduronidasa produce una acumulación de glu-
cosaminoglicanos (GAG) en órganos y tejidos, cau-
sando una disfunción multiorgánica progresiva. El 
síndrome de Hurler es la forma de presentación más 
severa, con deterioro cognitivo, musculoesquelético 
y cardiorespiratorio temprano y muerte en la primera 
década de la vida.
El tratamiento de elección es el trasplante de progeni-
tores hematopoyéticos, pero no siempre se encuentra 
donante compatible o se cumplen criterios necesarios. 
Como alternativa se emplea la terapia de reemplazo 
enzimático (ERT).
Describimos la evolución de una niña con MPS I tipo 
Hurler, que recibió ERT durante 6 años, con el fin de 
intentar establecer el beneficio conseguido con el tra-
tamiento.

CASO CLÍNICO
Diagnosticada a los 13 meses de edad y sin donante 
de médula ósea compatible, se inicia a los 16 meses 
de edad  tratamiento intravenoso con α-L-iduronidasa 
recombinante humana (100 unidades/Kg/semanal). 
Hasta los 24 meses de edad presentó un deterioro pro-
gresivo pero lento, con periodo de estabilidad hasta 
los 4 años, tras lo que se produce progresivamente un 
empeoramiento notable, con muerte a los 7 años de 
edad por parada cardiorespiratoria. 
Analizando por áreas, a nivel articular, tras 20 me-
ses de tratamiento se evidenciaba menor rigidez. Esta 

mejoría duró apenas 1 año, disminuyendo de nuevo la 
movilidad y la fuerza. 
El deterioro neurológico se inició a los 18 meses pro-
gresando a pesar del tratamiento (las enzimas no atra-
viesan la BHE), siendo el área del lenguaje la más 
afectada. Al diagnóstico  presentaba atrofia cerebral 
con dilatación ventricular que fue en aumento requi-
riendo válvula de derivación ventrículo-peritoneal 
con 7 años de edad. 
La función respiratoria estaba cada vez más compro-
metida, presentando múltiples infecciones respirato-
rias. Con 7 años empleaba CPAP nocturna.
A nivel cardiológico la ligera insuficiencia tricúspide/
mitral y dilatación de raíz aórtica detectada al diag-
nóstico no progresó, manteniéndose asintomática.
Desde los 2 años presentaba discreta hepatomegalia, 
que se mantuvo sin cambios.
Analíticamente se evidenció disminución en la ex-
creción urinaria de GAG tras 6 meses de tratamiento. 
Tras 11 meses aumentaron los niveles de α-L-iduroni-
dasa 24 veces respecto al valor inicial.

COMENTARIOS
En nuestra experiencia el beneficio del ERT ha sido 
mínimo, progresando la enfermedad a pesar del mis-
mo, suponiendo además un gasto económico impor-
tante. Planteamos la necesidad de seguir evaluando la 
eficacia de la ERT como tratamiento para el S.Hurler, 
así como la búsqueda de nuevas terapias para su ma-
nejo.
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NEUROLOGÍA

INTRODUCCIÓN
Las pseudocrisis son episodios paroxísticos de altera-
ción del movimiento, emoción, conducta o experien-
cia similares a los epilépticos pero que tiene exclusi-
vamente causas emocionales, y no va asociado a una 
descarga neuronal. En 2012 se han diagnosticado en 
nuestro servicio 3 casos de pseudocrisis. Presentamos 
uno de los casos, y describimos las características del 
resto de pacientes. 

CASO CLÍNICO
Niña de 13 años consulta por primera vez por dor-
salgia con posterior  episodio transitorio de pérdida 
de consciencia, disminución de fuerza, debilidad de 
miembros inferiores y relajación de esfínter urinario. 
A los 2 meses refiere pérdida de fuerza en miembros, 
visión borrosa y disfagia. Después de 1 mes consulta 
por movimientos de aducción de miembros inferio-
res, destacando en la exploración física que los mo-
vimientos ceden con maniobras de distracción. Todos 
los episodios se han resuelto espontáneamente, sien-

do la exploración física y las pruebas realizas nor-
males (hemograma, bioquímica, gasometría, ECG, 
ecocardiografía, sedimento y tóxicos en orina, RMN 
cráneo-vertebral, Ac.Antireceptor Ach., test de edo-
fronio, EMG). El EEG, fue informado como alterado 
pero no concluyente. Ante sospecha de cuadro con-
versivo se solicitó un video EEG confirmando que se 
trataba de crisis no epilépticas. 

DISCUSIÓN
Las crisis psicógenas son más frecuentes en la adoles-
cencia y en el sexo femenino. Debemos sospecharlas 
ante una expresión clínica variable, con resolución 
espontánea y normalidad de las pruebas complemen-
tarias. El 5-10 % de los niños sanos tienen un EEG 
alterado, siendo el video EEG una herramienta im-
portante en el diagnostico
Incluir las crisis psicógenas en el diagnostico diferen-
cial en Neuropediatría podría evitar estudios comple-
mentarios innecesarios, diagnósticos erróneos y trata-
mientos inadecuados.
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NEUROLOGÍA

INTRODUCCIÓN
El pseudotumor orbitario  es una entidad inflamatoria 
no neoplásica poco frecuente descrita por Birch-Hir-
schfeld en 1905. Es más frecuente en la juventud y 
edad media de la vida y predomina en el sexo feme-
nino. Su etiología en la mayoría de casos es desco-
nocida, motivo por el que actualmente se prefiere 
emplear el término de Enfermedad inflamatoria orbi-
taria idiopática (EIOI). En otras ocasiones se asocia 
a enfermedades autoinmunitarias (lupus eritematoso 
sistémico , artritis reumatoide), cuadros clínicos sis-
témicos (granulomatosis de Wegener, sarcoidosis), 
enfermedades tiroideas y enfermedades infeccio-
sas (faringitis estreptocócica, enfermedad de Lyme, 
tuberculosis). La EIOI puede ser aguda o crónica y 
los signos y síntomas incluyen dolor ocular con los 
movimientos, tumefacción palpebral, limitación de la 
motilidad extraocular, diplopía, proptosis, disminu-
ción de la agudeza visual, etc. Suele ser unilateral. El 
diagnóstico se basa en la historia clínica y la explora-
ción física. Las pruebas de imagen (TAC orbitario o 
RM) permiten la localización, ya que puede afectar a 
todos los componentes de la órbita o a cualquiera de 
los tejidos blandos (miositis, tenonitis, dacrioadenitis, 
etc), siendo la forma miosítica la más frecuente. Dada 
la asociación con las patologías anteriormente men-
cionadas se deben realizar pruebas para excluir éstas. 
El diagnóstico definitivo es la confirmación mediante 
biopsia.  El tratamiento son los corticoides sistémi-
cos, con cobertura antibiótica hasta descartar una cau-
sa infecciosa. La evolución es favorable en la mayoría 
de los casos, incluso con la resolución espontánea. En 
ocasiones, se requieren tratamientos más agresivos 
con inmunosupresores o radioterapia.

CASO CLÍNICO
Se presenta el caso de un varón de 13 años , sin ante-
cedentes de interés, con dolor en ojo derecho asocia-
do a leve hiperemia conjuntival y  tumefacción palpe-
bral de 5 días de evolución. Está afebril y no presenta 

ninguna otra sintomatología salvo epigastralgia y 
vómitos en probable relación con gastritis secundaria 
al consumo de antiinflamatorios no esteroideos. En 
la exploración la agudeza visual está conservada y la 
motilidad ocular intrínseca es normal, presentando 
diplopía con la abducción de dicho ojo. El resto de 
exploración por aparatos y sistemas es normal. En el 
hemograma presenta 10.700 leucocitos (66% neutró-
filos). PCR 2 mg/L; VSG 18 mm/h; Enolasa 11,86 ng/
ml; LDH 367 u/l. El estudio inmunológico es normal. 
El estudio hormonal revela TSH de 1,832 mU/l con 
T4 libre de 1,69 ng/dl. Ac antiperoxidasa de 0,13 u/ml 
y Ac antitiroglobulina 7,78 u/ml. Se realiza frotis fa-
ríngeo, serologías de Borrelia, CMV, VEB y VVZ así 
como coprocultivos y antígeno de rotavirus y adeno-
virus en heces, resultando todo ello negativo. Radio-
grafía de tórax sin hallazgos patológicos. Se realiza 
TC en el que presenta  engrosamiento fusiforme de 
músculo recto interno de ojo derecho sin afectación 
de la grasa ni hueso adyacente. En la RM se observa 
afectación del recto interno derecho con alteración en 
la intensidad de la señal y realce significativo tras la 
administración de gadolinio de su vientre muscular. 
Dada la evolución favorable no se realiza biopsia. Se 
instaura tratamiento con Metilprednisolona sin aso-
ciar antibioterapia por el bajo índice de sospecha de 
patología infecciosa. Mejoría progresiva del dolor y 
de la diplopía.

COMENTARIOS
La EIOI es una patología poco frecuente, sobretodo 
en el paciente pediátrico y que requiere de un alto ín-
dice de sospecha para su diagnóstico. Aunque en la 
mayoría de los casos aparece de forma aislada, pue-
de asociarse a diversas patologías que es necesario 
descartar, especialmente en las formas bilaterales. El 
diagnóstico diferencial más importante a realizar es 
con la celulitis orbitaria, la oftalmopatía tiroidea y el 
linfangioma orbitario. Es una patología de curso fa-
vorable habitualmente.
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NEUROLOGÍA

INTRODUCCIÓN
La  enfermedad de Pompe (EP) o Glucogenosis tipo 
II es un error innato del metabolismo por déficit de 
alfa-glucosidasa ácida (GAA), que conlleva un acú-
mulo de glucógeno en las células por falta de hidró-
lisis lisosomal de enlaces glicosídicos α-1,4 y α-1,6. 
El acúmulo de glucógeno intracelular condiciona una 
destrucción tisular principalmente a nivel muscular. 
Es una enfermedad autosómica recesiva con hetero-
geneidad alélica (> 200 mutaciones del gen GAA).
Su frecuencia está entre 1:40.000 y 1:100.000 recién 
nacidos vivos.
Clínicamente hay dos formas de presentación: clásica 
o infantil (con afectación grave cardíaca y muscular) 
y tardía o juvenil (con afectación progresiva muscular 
y pulmonar). Se diagnostica con la cuantificación de 
la actividad GAA y el análisis genético de las muta-
ciones.
Se presenta el caso clínico de una forma infantil de 
EP, ya que actualmente hay disponible un tratamiento 
enzimático sustitutivo (TES). 

CASO CLÍNICO
Lactante mujer de 6 meses que ingresa por sospecha 
de cardiopatía tras observar cardiomegalia en RX tó-
rax de su hospital de origen realizada por bronquioli-
tis aguda VRS. 
Antecedentes personales: nacida a término sin inci-
dencias. Lactancia materna exclusiva. DPM: Sostén 
cefálico 4 meses.No antecedentes patológicos fami-
liares de interés salvo consanguinidad (padres primos 
hermanos).
A su ingreso en UCI permanece hemodinámica y 
respiratoriamente estable. En la exploración destaca 
hipotonía axial y protrusión lingual. Valorada por car-
diología, se realiza ecocardiografía en la que se obje-
tiva hipertrofia biventricular y de tabique compatible 
con miocardiopatía hipertrófica. Inicia tratamiento 
cardiológico anticongestivo (captopril, furosemida) 
con escasa respuesta clínica. En días posteriores dete-
rioro hemodinámico y respiratorio, motivo por el que  
precisa soporte cardiocirculatorio tipo ECMO (oxige-

nación con membrana extracorpórea). 
Se realiza estudio completo etiológico de MCP hiper-
trófica: serológico(CMV, VEB, VHS, VVZ, adeno-
virus, parvovirus B19, VH6, Coxackie, ECHOvirus, 
VHB, VIH ) y metabólico (carnitina y acilcarnitinas, 
ácidos orgánicos orina, mucopolisacáridos y oligo-
sacáridos) siendo todos ellos normales o negativos. 
No hiperlactacidemia. No hipoglucemias. A destacar 
hiperCkemia (niveles máximos: 4300 U /l) y leve hi-
pertransaminasemia.
Estudio enzimático de α-glucosidasa ácida total en 
linfocitos 0.02 nmol/min /mg prot ( 0.15-1.0 nmol/
min/mg prot), resultado compatible con Enfermedad 
de Pompe. Se solicita estudio de mutaciones del gen 
GAA, cuyos resultados están pendientes.
La paciente progresa a fallo multiórgánico ( infarto 
cerebral ,disfunción cardiaca severa) por lo que se re-
tira soporte ECMO. Dado el pronóstico se desestima 
inicio de TES. La paciente fallece a los 7 meses de 
vida. 
En estudio necrópsico se objetivan hallazgos anato-
mopatológicos de enfermedad de Pompe (músculo 
esquelético, miocardio e hígado con células muscu-
lares y hepatocitos repletos de vacuolas de glucógeno 
PAS+ que se digieren en presencia de PAS diastasa).

COMENTARIOS
1.-Debe incluirse la EP en el diagnóstico diferencial  
de los neonatos o lactantes con hipertrofia biventri-
cular.
2.-La asociación de miocardiopatía hipertrófica en un 
lactante con hipotonía y macroglosia debe hacer pen-
sar en EP.
3.-El diagnóstico del déficit enzimático con sangre 
seca es fundamental.
4.-El pronóstico de EP es muy grave. Sin tratamiento 
la mayoría fallecen el primer año de vida.
5.-El inicio precoz de TES con alglucosidasa alfa 
(Myozyme®  o Lumizyme®) puede mejorar el pro-
nóstico y supervivencia de estos pacientes.
6.-El estudio genético del paciente y de sus padres 
permitirá un consejo genético.
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Tortícolis paroxística benigna. A propósito de un caso.  
Angelats Romero CM*, Raya Jiménez MA*, Kalbouza S*, 

Marabotto Fernández MJ*, Cesin  González S*, Sequí Canet JM*.
*Servicio de Pediatría, Hospital Francesc de Borja. Gandía.

NEUROLOGÍA

INTRODUCCIÓN
La Tortícolis Paroxística Benigna es una entidad clínica 
benigna que aparece en lactantes entre los 2 y 8 meses 
de edad, caracterizada por episodios autolimitados y re-
currentes de distonía cervical. Fue descrita por primera 
vez en el año 1967 por Snyder en una serie de 12 pacien-
tes y desde entonces se han reportado alrededor de un 
centenar de nuevos casos en todo el mundo. Dado que 
en el momento de la exploración clínica muchas veces 
los síntomas han desaparecido, es un trastorno infradiag-
nosticado. Sólo cuando los episodios son recurrentes o 
se acompañan de otra sintomatología generan mayor an-
siedad en los padres quienes buscan valoración por parte 
del pediatra.

CASO CLÍNICO
Se trata de una niña de 18 meses de edad traída a urgen-
cias de pediatría porque presenta, desde hace dos días, 
desviación de la cabeza hacia la izquierda y alteración 
de la marcha, asociando nauseas y vómitos. No ha pre-
sentado fiebre ni otra sintomatología. Desde los 9 meses 
refieren episodios similares, indiferentemente hacia un 
lado u otro, de horas a días de duración, algunos acom-
pañados de cortejo vegetativo, con períodos intercríticos 
asintomáticos. En la exploración clínica se aprecia pali-
dez cutánea y lateralización de la cabeza hacia la izquier-
da, con marcha inestable, inclinándose hacia ese lado y 
presentando caídas frecuentes, siendo el resto de la ex-
ploración neurológica normal. Ante probable diagnostico 
de Tortícolis Paroxística Benigna, se cita para seguimien-
to en consultas donde, por recurrencia de la clínica, se 
realiza Resonancia Magnética Nuclear cráneo-cervical 
y EEG basal que son normales. Posteriormente presentó 
disminución progresiva de los episodios, actualmente sin 
recurrencias desde hace aproximadamente 1 año.  

COMENTARIOS
La Tortícolis Paroxística Benigna es una enfermedad 
poco frecuente y de etiología aun desconocida, para la 
cual se han planteado varias hipótesis. Unos autores pos-
tulan que se trata de una alteración de la vía vestibular, 
por las anormalidades de las pruebas calóricas encontra-
das en estudios iniciales; otros refieren que se trata de una 
alteración del neurodesarrollo por su tendencia a desa-

parecer con la edad; y otros sostienen que es un equiva-
lente migrañoso por su asociación con otros síndromes 
periódicos de la infancia (vértigo paroxístico, cefalea 
abdominal y vómitos cíclicos). En los últimos estudios 
plantean que es el resultado de un defecto genético, por 
su mayor predominancia en mujeres, en varios miembros 
de una misma familia y su asociación a migrañas. Espe-
cíficamente se ha relacionado con una mutación en el gen 
CACNA1A del cromosoma 19, que se asocia a altera-
ciones de los canales de calcio, numerosos en la corteza 
cerebelosa. Esta mutación también está implicada en  la 
migraña hemipléjica familiar.
Clínicamente se manifiesta como episodios de flexión 
lateral del cuello (tortícolis) no dolorosos y alternantes 
hacia uno u otro lado, asociados en un 50% de los casos 
a otra sintomatología, como vómitos, irritabilidad, ataxia 
y palidez. La resolución es espontánea pudiendo durar 
cada episodio entre pocos minutos hasta varios días. Las 
recidivas son frecuentes, manteniendo intervalos asinto-
máticos de semanas o meses entre episodios, que progre-
sivamente se van espaciando hasta la remisión total hacia 
los 3  años de edad en su gran mayoría (>95%).  Pueden 
existir antecedentes de migrañas (40%), vértigo, o inclu-
so Tortícolis Paroxística Benigna en la familia. También 
se han reportado factores desencadenantes hasta en un 
30% de los pacientes, como enfermedades intercurrentes 
o cambios de temperatura.  
El diagnóstico se realiza en base a la sospecha clínica, 
apoyándonos en una buena anamnesis y en la normali-
dad de exploración neurológica entre los episodios, ya 
que las pruebas diagnósticas de imagen son normales y 
sólo estarían indicadas para realizar el diagnóstico dife-
rencial con patologías como tumores de fosa posterior, 
trastornos paroxísticos epilépticos o alteraciones de la 
unión craneocervical. En estos casos nos apoyaríamos de 
pruebas como Resonancia Magnética cráneo-cervical y 
Electroencefalograma. Actualmente no se ha reportando 
ningún tratamiento efectivo tanto para abortar las crisis 
como para disminuir su frecuencia.
El pronóstico es favorable en todos los casos descritos,  
remitiendo los episodios de tortícolis en su totalidad, aun-
que en algunos casos pueden persistir cefaleas y/o vérti-
gos recurrentes, por lo que se recomienda seguimiento 
clínico posterior. 
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Dificultad en el diagnóstico de las cefaleas en la edad pediátrica. 
Revisión de los casos en 8 años de un área de atención primaria.

*Nos Ferreres A, *Morell Úbeda C, **Ferrer Vázquez M, 
***Palomares Gimeno MJ, ***Fabregat Ferrer E.

*Servicio de pediatría. Hospital General de Castellón. 
**Centro de Salud de Almazora. ***Centro de Salud Gran Vía. Castellón.

NEUROLOGÍA

INTRODUCCIÓN
La cefalea es un motivo de consulta frecuente, llegando a 
triplicarse en las últimas décadas. Aunque frecuentemente 
se debe a procesos banales, en alguna ocasión puede ser 
secundaria a procesos severos, motivo por el que genera 
gran angustia y preocupación; siendo por ello fundamental 
la anamnesis y estudio inicial en atención primaria (AP) 
para orientar el diagnóstico e iniciar el tratamiento que 
precise. Se recogen las características clínicas y epidemio-
lógicas de las cefaleas pediátricas y su manejo inicial en 
un área de AP.

MATERIALES Y MÉTODOS
Estudio retrospectivo y descriptivo, consistente en la re-
visión de las historias clínicas informatizadas mediante 
el programa de Abucassis, pertenecientes al servicio de 
pediatría de atención primaria del Centro de Salud Gran 
Vía de Castellón, diagnosticados de cefalea (código CIE-
9: 784.0), entre los periodos de enero de 2005 a abril de 
2013, con edades entre 0-14 años, sin exclusiones. Se re-
cogen variables demográficas y específicas para el estudio 
de la cefalea, en las historias clínicas que las incluyan. Se 
analiza con el programa SPSS 15.0.

RESULTADOS
Se obtienen 121 casos (5’4%), 65 niñas (53’7%) y 56 ni-
ños (46’3%), de un total de 2229 pacientes. La edad media 
a la que consultan por primera vez es a los 7’6+/- 2’5 años, 
con rango 3-14 años. Las consultas generadas por pacien-
te han sido entre 1 y 6, con una mediana de 1 consulta y 
unos cuartiles 25=1 y 75=2. Cefaleas agudas 57 (47’1%) 
y 64 agudas recurrentes (52’9%), sin hallarse ningún caso 
de cefalea crónica o crónica progresiva. Consideradas 
como inespecíficas en 99 casos (81’8%), migrañosa en 3 
(2’5%), tensional en 4 (3’3%) y secundaria a viriasis en 
14 (11’6%). Características: 5 (4%) pulsátil y 3 (2’5%) 
opresiva; de localización frontal en 19 (15%), unilateral 8 
(6’6%) y holocraneal 2 (1’6%); con horario matutino en 5 
(4%) y vespertina en 6 (5%). Síntomas asociados: mareo 
en 5 pacientes (4%), nauseas/vómitos en 1 (0’8%), fotofo-
bia en 3 (3’3%) y sonofobia en 1 (0’8%). Comorbilidad y 
antecedentes: en 9 pacientes (7’4%) obesidad, 10 (8’3%) 
rinitis alérgica, 11 (9%) problemas digestivos, 17 (14%) 
alteraciones de la agudeza visual, 5 (4%) dorso lumbalgia, 
3 (2’5%) síncopes, 15 (12’4%) trastornos emocionales/

colegio/ansiedad, 2 (1’7%) trastornos del sueño, 7 (5’8%) 
TDAH, 10 (8’3%) trastornos de conducta, 10 (8’3%) ma-
loclusión dentaria, 6 (5%) problemas ORL como otitis 
de repetición, sinusitis o HVA, 1 (0’8%) TCE previo y 3 
(2’5%) problemas sociales familiares. Antecedentes fami-
liares, en 25 casos (21%) jaqueca, en 8 (6,6%) ansiedad 
familiar o separación conyugal. La exploración neuroló-
gica fue normal en todos los pacientes. Solo 2 presentaron 
signos de alarma, ambos consistentes en despertares noc-
turnos. Exploraciones complementarias en 55 pacientes 
(45’5%): 30 (25%) estudio de agudeza visual, 17 (14%) 
fondo de ojo, 27 (22’3%) analítica sanguínea básica, 6 
(5%) EEG, 14 (11’6%) radiografía simple de cráneo y se-
nos paranasales, 3 (2’5%) RMN y 2 (1’7%) TAC; cuyos 
resultados fueron de normalidad excepto papiledema en 1 
(0’8%) y defecto de refracción en 3 (2’5%). Se remitieron 
a CCEE 48 pacientes (40%): 32 a OFT (26’4%), 7 (5’8%) 
a neuropediatría, 7 a USMI y 2 a ORL. No se administra 
profilaxis en ningún caso; mientras que el tratamiento agu-
do se ha basado en paracetamol e ibuprofeno en el 34% de 
los casos, sumatriptan en 1 caso (0’8%) y no precisaron 
tratamiento 10 pacientes (8’3%). 

DISCUSIÓN 
Todas las cefaleas han sido agudas o agudas recurrentes, 
en su casi totalidad primarias o secundarias a procesos 
virales, con escasos síntomas acompañantes y sin predo-
minio por sexos. Con un elevado número de derivaciones 
debidas, generalmente, a la ansiedad familiar más que a un 
criterio médico específico. No se detectaron en el periodo 
de estudio cefaleas secundarias a procesos severos, ni ce-
faleas crónicas que precisaran tratamiento profiláctico.

CONCLUSIÓN
Dada la ausencia de marcadores biológicos específicos 
para el diagnóstico de cefaleas primarias, y ante la prio-
ridad de detectar cefaleas secundarias que requieran deri-
vación a urgencias o neuropediatría para profundizar en su 
estudio, muy importantes pese a su escasa frecuencia, es 
fundamental una aplicación protocolizada de la entrevista 
familiar y de la historia clínica para el manejo en atención 
primaria, para evitar exploraciones innecesarias, reducir la 
carga de ansiedad familiar y detectar de forma precoz los 
casos severos.
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Epidemiología y manejo de los primeros episodios de convulsion 
febril en un hospital de segundo nivel en el año 2012.

Marti Marti L, Abeledo Gomez A, Ainsa Laguna D, Marti Masanet M, 
Castillo Rukoz C, Fujkova J, Codoñer Franch P

Servicio de pediatría. Hospital Doctor Peset. Valencia.

NEUROLOGÍA

INTRODUCCIÓN
Las convulsiones febriles (CF) son la causa más fre-
cuente de convulsión durante la edad pediátrica, pro-
duciendo una gran ansiedad familiar. El objetivo de 
nuestro trabajo es definir las características epidemio-
lógicas de las convulsiones febriles que han ingresa-
do en nuestro hospital durante el año 2012 y evaluar 
nuestro protocolo de manejo de las mismas.

MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio descriptivo retrospectivo de los episodios de 
CF ingresados en nuestra sala de pediatría durante el 
año 2012.

RESULTADOS
Ingresaron un total de 32 pacientes con diagnóstico 
de CF primer episodio de los cuales, 12 (37,5%) eran 
mujeres.
El mes con mayor incidencia fue Enero y el foco fe-
bril más frecuente (89% casos) fue el respiratorio. 
Estos datos coinciden, según el servicio de medicina 
preventiva, con el pico epidémico de gripe en el año 
2012.
La temperatura media axilar que presentaron los pa-

cientes en el momento de la convulsión era de 38,7ºC, 
siendo la duración media de la misma de 220 segun-
dos ( intervalo de 10-900 segundos). El intervalo me-
dio desde la aparición de la fiebre hasta el episodio 
convulsivo fue de 15 horas.
El 43,7% de los paciente fueron atendidos inicial-
mente en el centro de salud ( 68,7 % se les administró 
Diazepam rectal a dosis media de 0,46 mg/Kg).
A 27 ( 84,3%) de estos pacientes se realizó EEG( la-
tencia media de 19 días), 78% de ellos sin hallazgos 
de interés.
Según nuestro protocolo, se ingresan a todos los pri-
meros episodios de CF hasta la apirexia y se explica a 
los tutores de forma verbal el modo de actuación ante 
un nuevo episodio.

DISCUSIÓN Y CONCLUSIONES
Los resultados epidemiológicos obtenidos apenas di-
fieren de los publicados en la literatura.
En próximos estudios se evaluará tanto la necesidad 
como las repercusiones familiares de estos ingresos 
así como la eficiencia de la realización de EEG y la 
calidad en la información aportada a las familias para 
afrontar posibles nuevos episodios.
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Miastenia Gravis ocular.

Atienza Almarcha T, Gramage Tormo J, Corbalán Díaz A, Andreo Lillo P, Juste Ruiz M.
Servicio de Pediatría. Hospital Universitario San Juan de Alicante. Alicante.

NEUROLOGÍA

INTRODUCCIÓN
La miastenia gravis es una enfermedad neuromus-
cular de carácter autoinmune que puede presentarse 
en todas las edades, aunque en los niños es poco fre-
cuente. Su diagnóstico se basa en la clínica, los es-
tudios electrofisiológicos, la búsqueda de anticuerpos 
anti-receptor de la acetilcolina (Ac anti-AchR) y las 
pruebas farmacológicas. El título de Ac anti-AchR es 
altamente específico, sin embargo los niños pueden 
ser seronegativos. Los de inicio prepuberal son sero-
negativos en un 50%, especialmente en la forma ocu-
lar exclusiva, mientras que los de inicio puberal en 
un 30%. Además, en estos casos se requieren pruebas 
electrofisiológicas en áreas atípicas como el músculo 
trapecio y la musculatura facial (ya que en las áreas 
habituales suelen ser negativas).

CASO CLÍNICO
Paciente de 3 años sin antecedentes de interés, salvo 
estrabismo de reciente comienzo, que es remitida al 
servicio de pediatría para valoración de ptosis bila-
teral asimétrica de una semana de duración y rápida 
evolución. No presenta alteraciones de la deglución, 
dificultad respiratoria ni debilidad muscular asociada. 
Se realiza TAC craneal y radiografía de tórax sin ha-
llazgos patológicos y se obtienen pruebas de laborato-
rio normales. Ac anti-AchR son positivos (2 nmol/L) 

al igual que las pruebas de electrofisiología realizadas 
en músculo trapecio, mientras que en nervio cubital 
son negativas. Ante clínica, serología y electrofisio-
logía compatibles con miastenia gravis, se prescin-
de de pruebas farmacológicas con inhibidores de la 
colinesterasa, y se inicia tratamiento con bromuro de 
piridostigmina a dosis de 1mg/Kg/4h objetivándose 
mejoría clínica inicial. Durante su seguimiento pre-
cisa aumento progresivo de dosis hasta 4mg/kg/dosis 
para un adecuado control de la sintomatología.

COMENTARIOS
La miastenia gravis ocular es menos prevalente que 
la forma generalizada, precisando diagnóstico y tra-
tamiento precoces que eviten la progresión. El trata-
miento se fundamenta en dos pilares, una adecuada 
información sobre los síntomas de descompensación 
y  los desencadenantes de las crisis miasténicas, y 
farmacológico, sobre todo los inhibidores de la ace-
tilcolinesterasa, pero también en casos específicos, 
corticoides, inmunosupresores, IgIV o plasmaféresis. 
La timectomía, aunque puede ser beneficiosa, no tie-
ne indicaciones claras en pediatría. Todavía hoy en 
día, el tratamiento es controvertido y debe ser indi-
vidualizado, ya que no existe un régimen terapéutico 
uniforme para todos los pacientes
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Tratamiento de las convulsiones con ACTH 
¿nos encontramos ante un fármaco seguro?

Cano López R*, Escobar Pirela H*, Martínez Barona S*, 
Tomás Vila M**, Cabezuelo Huerta G***, Téllez de Meneses Lorenzo M.A***.

*Servicio de Pediatría. **Sección Neurología Infantil. ***Sección Pediatría General (Lactantes). 
Hospital Universitario y Politécnico La Fe. Valencia.

NEUROLOGÍA

INTRODUCCIÓN
La corticotropina u hormona adrenocorticotrópica 
(ACTH) se ha visto útil en el manejo de convulsiones 
resistentes a los antiepilépticos habituales y de los es-
pasmos infantiles. Sin embargo, este beneficio no está 
exento de riesgos. A raíz de un caso clínico reciente 
surge la idea de dar a conocer los efectos adversos 
más graves y discutir la necesidad de monitorizar y 
de conocer la situación basal para evitar la aparición 
de finales fatales en los pacientes tratados con este 
fármaco.

CASO CLÍNICO
Presentamos un recién nacido pretérmino de 35 se-
manas de edad gestacional con somatometría al na-
cimiento compatible con retraso del crecimiento in-
trauterino tipo III o mixto. Destaca el antecedente de 
convulsiones precoces en el periodo neonatal debidas 
a un trastorno de la migración neuronal de tipo mi-
crolisencefalia. Los paroxismos tónico-clónicos fue-
ron inicialmente bien controlados. A los 15 días de 
vida reaparecen las crisis con mioclonias y patrón 
EEG de brote-supresión compatible con Síndrome de 
Ohtahara. Se prueba con varios fármacos siendo este 
episodio refractario a los anticomiciales habituales 
y alcanzándose una notable mejoría con ACTH . A 
pesar de mantenerse una dosis mínima de ACTH, el 

desarrollo de efectos adversos no fue evitable. Se rea-
lizó monitorización minuciosa de las cifras de tensión 
arterial y del balance glucoelectrolítico con el fin de 
prevenir una descompensación. El aspecto cushingoi-
de empezó a ser evidente tras la primera semana de 
tratamiento a lo que se añadieron edemas en miem-
bros inferiores que fueron la clave para el diagnóstico 
por ecocardiografía de una miocardiopatía hipertrófi-
ca al cabo de tres semanas. Esta patología estructural 
cardiaca, consecuencia directa de la medicación, en 
el contexto de la patología de base fue la causa del 
desenlace de este paciente. 

COMENTARIOS
La miocardiopatía hipertrófica probablemente se trate 
del efecto adverso más grave producido por la ACTH. 
Su mecanismo fisiopatológico todavía es desconoci-
do, aunque se baraja que pueda ser resultado del ede-
ma miocárdico por retención de fluidos, del depósito 
de glucógeno en las paredes o como respuesta indi-
recta a la hipertensión sistémica. 
A pesar de que los efectos no deseables de este fár-
maco se consideran reversibles, no debemos olvidar 
la pluripatología a veces subyacente y la importancia 
de monitorizar cualquier signo clínico, analítico o de 
imagen con el fin de evitar que el riesgo sea mayor 
que el beneficio obtenido por la terapia. 
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Síndrome de piernas inquietas: a propósito de un caso.

Marco Hernández AV*, Salas García S*,  Solano Galán P*, Tomás Vila M**.
*Servicio de Pediatría.**Sección de Neuropediatría.  

Hospital Universitari i Politècnic La Fe. València

NEUROLOGÍA

INTRODUCCIÓN
El síndrome de piernas inquietas (SPI) es un trastor-
no neurológico crónico de tipo sensitivo-motor que 
se caracteriza por la necesidad urgente de mover las 
piernas durante el reposo con sensación desagradable 
que empeora al final del día y alivia con el movimien-
to. Se ha descrito una prevalencia 5,9% en menores 
de 18 años con trastornos del sueño y de hasta un 2% 
en población pediátrica general. Puede repercutir en 
la calidad de vida de los pacientes produciendo in-
somnio, fatiga diurna y disminución de la atención 
e hiperactividad paradójica. Existe una forma precoz 
que aparece en menores de 45 años que se caracteriza 
por ser lentamente progresiva y en la que suelen ha-
ber antecedentes familiares, y una forma tardía con 
rápida progresión y causa subyacente. En las formas 
infantiles se asocia con déficit de hierro, alteraciones 
en el receptor de la dopamina D2 y factores genéticos. 
También puede aparecer en pacientes con insuficien-
cia renal y hepática, neuropatías periféricas, diabetes 
mellitus, algunas ataxias hereditarias de inicio precoz 
y lesiones medulares. 

CASO CLÍNICO
Paciente varón de 8 años con antecedentes de prema-
turidad tardía controlado por cardiología por doble le-
sión aórtica sobre válvula displásica y mínimo ductus 
arterioso persistente. Madre con enfermedad de Cro-
hn y padre fallecido por infarto agudo de miocardio a 
los 40 años. Presenta clínica  de dolores de miembros 
inferiores de varios años de evolución caracterizados 
por malestar entre los dedos de los pies que en los 
últimos meses asocia además la misma sensación en-
tre los dedos de las manos que aparece sobre todo en 
reposo y antes de dormir y mejora con el movimiento. 
También presenta sueño alterado con aumento de la 

latencia y despertares nocturnos. Se había realizado 
rastreo óseo sin alteraciones así como hemograma y 
coagulación normales. En estudio bioquímico presen-
ta ferritina de 30ng/ml. Se diagnostica de SPI por cri-
terios clínicos y se inicia tratamiento con hierro oral. 
En la videopolisomnografía se confirma el diagnos-
tico de Movimiento Periódicos de las Piernas (MPP) 
en grado leve.

COMENTARIOS
El SPI es un trastorno frecuente en la infancia con 
una prevalencia equiparable a la de la epilepsia. Se 
trata de un trastorno muy frecuente en pacientes con 
TDHA y hemos de pensar en su existencia ya que está 
infradiagnosticado. El diagnóstico es fundamental-
mente clínico, estando establecidos los criterios del 
International RestlessLegs Síndrome StudyGroup 
específicos para el diagnóstico en niños. Además es 
recomendable la realización de una videopolisomno-
grafía para descartar la asociación con MPP. También 
se debe descartar la presencia de ferropenia y tratarla 
si existe, así como estudio de la función renal y hepá-
tica. Una vez diagnosticado, se instaurará tratamiento 
inicialmente con medidas de higiene del sueño y, si 
precisa, con tratamiento farmacológico pautado por 
neuropediatra. 
Debemos diferenciar con otros diagnósticos como los 
dolores de crecimiento, el TDHA, los tics motores, 
los dolores musculares, los calambres musculares, la 
patología ósea como la enfermedad de Osgood-Schla-
tter y la condromalacia patelar o la acatisia. 
Es un trastorno familiar, por lo que hemos de realizar 
una anamnesis también de estos síntomas en los fami-
liares de primer grado. Se ha de instaurar tratamiento 
de forma precoz porque es un trastorno crónico que 
disminuye la calidad de vida.
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Importancia de la anamnesis y de la exploración neurológica 
ante un niño con clínica digestiva: a propósito de un caso.   

Pascual Estruch L*, Vercher Grau A*, Climent Forner E*, 
Beneyto Lluch M*, Canals Candela FJ*, Vargas Torcal F*. 

* Servicio de Pediatría, Hospital General Universitario de Elche. Elche. 

INTRODUCCIÓN
El cáncer es la 2ª causa de mortalidad infantil, des-
pués de los accidentes, en nuestro país. Tanto la inci-
dencia como la prevalencia del cáncer en la edad in-
fantil, está en aumento, debido a un diagnóstico más 
precoz, así como a los tratamientos utilizados que han 
disminuido la mortalidad. En España se diagnostican 
aproximadamente 850 casos nuevos al año. Los más 
frecuentes son las leucemias, seguidos de los tumores 
del sistema nervioso, linfomas, tumores óseos y sar-
comas. La supervivencia ha pasado del 52,5% a prin-
cipios de la década de los 80 a más del 73% a finales 
del siglo XX. Estos datos son similares a los del resto 
de Europa, según el Registro Nacional de Tumores 
Infantiles.

CASO CLÍNICO
Niña de 10 años que presenta vómitos, sobre todo a 
primeras horas del día, de 2 meses de evolución que 
han ido en aumento en cuanto a frecuencia e intensi-
dad, siendo casi diarios desde hace tres semanas, en 
las cuales ha perdido 4 Kg de peso. Asocia además, 
en el último mes, cefalea inespecífica y cambio del 
carácter con irritabilidad e ideas de suicidio. Consultó 
en varias ocasiones tanto a nivel de atención prima-
ria como hospitalaria por la clínica digestiva. Sin an-
tecedentes personales ni familiares de interés. En la 
exploración neurológica: bradipsiquia, cara inexpre-
siva, hiperflexión del cuello, mirada ascendida con-
jugada con pupilas ligeramente dilatadas, necesidad 
de dormir en un ángulo mayor o igual a 45º, camina 

con la cabeza inclinada hacia delante con contractu-
ra de la musculatura paraespinal. Romberg positivo 
lateralizado hacia la izquierda y marcha en tándem 
discretamente inestable. Aumento de la base de sus-
tentación en la bipedestación y en la deambulación. 
Se realiza fondo de ojo que muestra papilas conges-
tivas sin que se aprecie pulso venoso espontáneo. Se 
solicita una TAC que identifica lesión de gran tamaño 
a nivel central de fosa posterior, predominantemente 
quística con componente mural isodenso con respec-
to al parénquima cerebral e imágenes lineales de alta 
atenuación en su interior, probablemente en relación 
con calcificaciones. Asocia escaso edema circundan-
te. Dicha lesión provoca efecto masa que condiciona 
compresión del IV ventrículo e hidrocefalia (dila-
tación del III y de ventrículos laterales). Se envía a 
Hospital de referencia, se interviene quirúrgicamente 
y se inicia tratamiento con quimioterapia y radiotera-
pia. La anatomía patológica confirma el diagnóstico 
de meduloblastoma cerebeloso grado IV. 

CONCLUSIONES
Los vómitos constituyen uno de los motivos más fre-
cuentes de consulta. Puede ser el síntoma de un pro-
ceso banal o constituir la primera manifestación de un 
proceso grave que requiera un tratamiento específico 
o urgente, teniendo presente que no siempre obedece 
a causa digestiva. Destacar por tanto, la importancia 
de una correcta anamnesis y una exploración neuro-
lógica minuciosa.

NEUROLOGÍA
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Trastornos del sueño en la infancia, un reto para el pediatra.

Gil Aparicio R. 
Servicio de Pediatría. Hospital de Torrevieja. Torrevieja

INTRODUCCIÓN
Las parasomnias tienen una prevalencia elevada en 
la infancia y, muchas epilepsias y síndromes epilépti-
cos debutan también en la edad pediátrica, por lo que, 
en muchas ocasiones, se nos pueden plantear dudas 
diagnósticas, y debemos realizar un buen diagnóstico 
diferencial.

CASO CLÍNICO
Presentamos el caso de un niño de 6  años remitido 
por su pediatra de atención primaria por trastorno del 
sueño, de inicio súbito, 3 meses antes. 
Los padres describen que, escasos minutos tras con-
ciliar el sueño (<5 minutos), el paciente inicia mo-
vimientos nocturnos continuos, estereotipados y re-
petitivos en los que el paciente se sienta, presenta 
automatismos faciales y gritos. No llega a despertar-
se. Presenta estos movimientos durante toda la noche. 
El paciente duerme de 11 a 12 horas y se levanta des-
cansado. No presenta ronquido. Tiene un buen rendi-
miento escolar y adecuadas relaciones sociales, pero 
ha iniciado, de forma súbita, una conducta hiperqui-
nética e impulsiva. Los padres niegan crisis convul-
sivas durante el día. Sin antecedentes personales ni 
familiares de interés. No hay antecedentes familiares 
de epilepsia ni de parasomnias.
Presenta una antropometría adecuada y armónica (p30 

de peso, talla y PC) y una exploración física normal.
Se realiza una polisomnografía nocturna, en la que 
se objetiva la presencia de episodios críticos que se 
correlacionan con actividad epileptiforme con foco 
fronto-temporal bilateral durante el sueño superficial, 
y actividad irritativa intercrítica sobre áreas fron-
tal izquierda en vigilia. Se diagnostica de epilepsia 
nocturna del lóbulo frontal (epilepsia focal con foco 
frontal-temporal bilateral). Se realiza una RM cere-
bral, que es normal (no signos de displasia, resolución 
1,5Tesla), e iniciamos tratamiento con CBZ. Presenta 
una buena evolución, con control de las crisis clíni-
cas, y mejoría del sueño y la conducta.

COMENTARIOS
La epilepsia y las parasomnias son frecuentes en la 
edad pediátrica, y para llevar a cabo su diagnóstico 
diferencial es muy importante la anamnesis. Debe-
mos tener en cuenta la edad de inicio, historia fami-
liar, frecuencia de aparición de los eventos y duración 
de los episodios, tiempo de evolución desde el co-
mienzo del cuadro y su curso clínico, el patrón de los 
episodios, más o menos estereotipados y la presencia 
o no de desencadenantes. Esto, junto a un registro de 
vídeo-EEG polisomnográfico, es fundamental para el 
diagnóstico diferencial.

NEUROLOGÍA
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Retraso diagnóstico en la enfermedad inflamatoria 
intestinal pediátrica.

Arcos Machancoses JV, Donat Aliaga E, Polo Miquel B, Masip Simó E, 
Ribes Koninckx C, Pereda Pérez A..

Unidad de Gastroenterología y Hepatología Pediátrica. 
Hospital Universitari i Politècnic La Fe. València.

INTRODUCCIÓN
El diagnóstico de la enfermedad inflamatoria intes-
tinal (EII) entraña una serie de dificultades debido al 
solapamiento de su sintomatología con la presenta-
ción clínica de otras enfermedades y la variabilidad 
de su expresión. El retraso diagnóstico (RD) en las 
formas de debut pediátrico ha demostrado conllevar 
una mayor gravedad y una menor respuesta al trata-
miento. Presentamos un estudio retrospectivo para 
definir los tiempos entre la primera asistencia médica 
y el diagnóstico definitivo, así como identificar posi-
bles condicionantes.

MATERIAL Y MÉTODOS
Se estudiaron 53 pacientes menores de 18 años diag-
nosticados de EII entre 2000 y 2011 (31 con enfer-
medad de Crohn -EC-, 19 con colitis ulcerosa -CU- y 
3 con colitis indeterminada). La fuente de informa-
ción fue la historia clínica de un hospital terciario y 
de atención primaria (AP). Las variables principales 
fueron los tiempos entre el inicio de los síntomas y 
la primera visita médica, entre la derivación al hos-
pital y la primera visita en el mismo, entre la primera 
visita en el hospital y la primera endoscopia digesti-
va y entre la primera visita médica y el diagnóstico 
definitivo. También se estudiaron las características 
clínicas de la enfermedad al inicio, el número de asis-
tencias urgentes e ingresos por los síntomas previos al 
diagnóstico, el grado de especialización y ámbito de 
trabajo de los médicos involucrados en cada tiempo y 
el consumo de recursos diagnósticos.

RESULTADOS
La presentación clínica inicial más específica de CU 
fue la diarrea y la rectorragia, y el dolor abdominal 
lo fue de la EC. Ningún niño debutó como fallo de 
medro como manifestación única. 
Todos los menores de 5 años presentaron al inicio 
diarrea, dolor abdominal, y una mayor frecuencia de 
retraso de crecimiento que los casos de debut más tar-

dío. La mayor proporción de síntomas constituciona-
les se encontró en los niños mayores.
Más de la mitad de los pacientes (54%) fueron aten-
didos en primer lugar por un pediatra en un centro de 
salud. Pese a que los pediatras hospitalarios no es-
pecialistas en gastroenterología atienden por primera 
vez al 6% de los niños, firman el 22% de las deriva-
ciones al especialista.
La primera visita médica por los síntomas de EII se 
produce tras 2 semanas (IC95% 1-2, rango intercuar-
tílico -RIC- 1-3) y en más de la mitad de los casos este 
primer acto asistencial tiene lugar en AP. La demora 
entre la primera atención médica y el diagnóstico fue 
de mediana 12 semanas enteras (IC95% 5-24, RIC 
3-48 semanas). Un 24,5% de los niños con EII tardan 
en diagnosticarse más de un año. No se obtuvieron 
diferencias significativas al desglosar entre CU y EC. 
Los niños con EC tienden a ser valorados por más 
médicos antes de llegar al diagnóstico. El grupo de 
niños con mayor riesgo de diagnóstico tardío fueron 
los menores de 5 años (OR 9,0; IC95% 1,5 – 53,5).

DISCUSIÓN
Aunque el tiempo mediano de RD en nuestro medio 
es menor que en publicaciones previas, existe una 
fracción importante de niños con una demora inacep-
table en el diagnóstico.
Por sí solas, las características clínicas de los niños 
con EII, son poco explicativas de RD.

CONCLUSIONES
Un adecuado nivel de sospecha desde el inicio de la 
sintomatología es mandatorio de cara a un diagnós-
tico temprano. Sin embargo la mayoría de los niños 
con EII tienen una presentación inicial inespecífica, 
sobre todo en los de menor edad.
Es necesario un estudio prospectivo con una mayor 
población para definir mejor los principales factores 
que condicionan el RD e implementar actitudes co-
rrectoras.

GASTROENTEROLOGÍA
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Esofagitis por coinfección de Virus Herpes Simple Tipo 1 
y Virus Epstein Barr.

Calzado Agrasot M, Valverde Viu P, Perona Hernández J.
Servicio de Pediatría. Hospital del Vinalopó. Elche.

INTRODUCCIÓN
Las esofagitis infecciosas son una causa infrecuente 
de patología esofágica en la edad pediátrica. Habi-
tualmente se relacionan con estados de inmunosupre-
sión y otros factores predisponentes.

CASO CLÍNICO
Chico de 14 años y 3 meses que consulta por disfagia 
y dolor retroesternal que aumenta con el decúbito y la 
ingesta de 4 días de evolución. Asocia fiebre (Tª máx: 
40ºC) las primeras 48 h y tos siendo diagnosticado 
de bronquitis. Recibió tratamiento con Salbutamol y 
Amoxiclavulánico. 
Por aparición de vómitos, uno de ellos con sangre 
roja, acuden a Urgencias e ingresa en planta. 
Antecedentes personales: Alergia al polen. Resto sin 
interés.
Antecedentes familiares: Padre asma y madre hernia 
de hiato. Resto sin interés. 
Exploración física: Buen aspecto general, leve pali-
dez cutánea, no de mucosas. Bien hidratado. Bradi-
cardia (45 lpm) en decúbito, sin soplos significativos. 
Faringe y úvula hiperémicas sin vesículas ni exuda-
dos. Refiere dolor retroesternal y a la palpación de 
epigastrio. Resto normal.
Pruebas complementarias:
Analítica: Hcto: 48,7%, Leucocitos: 11300, Nt: 
78,5%. Resto normal. Coagulación normal. Bioquí-
mica normal. PCR: 7,7 mg/dl.
EEG: Bradicardia sinusal. No bloqueos. Resto nor-
mal.
Tránsito intestinal superior: Engrosamiento de plie-
gues a nivel de 1/3 distal esofágico y cámara gástrica.
Endoscopia digestiva alta: A partir de 22 cm en unión 
de esófago superior con medio comienza esofagitis 
ulcerada, inicialmente columnar. A partir de 28 cm la 

afectación es concéntrica con friabilidad, ulceración 
y áreas de fibrina que se extiende hasta región car-
dial. Cavidad gástrica, píloro, duodeno y yeyuno sin 
lesiones.
Bx esofágica :abundante tejido de granulación, poli-
morfonucleares, linfocitos y células plasmáticas. No 
se reconoce epitelio
Se aisla por técnicas de PCR virus herpes simple tipo 
1 y virus Epstein Barr en mucosa esofágica.
Recibe tratamiento únicamente sintomático con eso-
meprazol y sucralfato desapareciendo la sintomatolo-
gía en 48 – 72 h.
Se repite endoscopia digestiva alta en un mes que 
muestra esófago con cicatrización de las ulceras 
descritas en informe previo y reepitelización practi-
camente completa,  quedando alguna áreas aisladas  
entre 28 y 32 cm de arcada.  Transición EG de aspecto 
normal. 
Cavidad gástrica sin lesiones . 
Piloro, bulbo y duodeno sin lesiones.
Posteriormente asintomático tras tres meses de segui-
miento.

COMENTARIOS
Ante clínica de disfagia y vómitos hemáticos es reco-
mendable la realización de endoscopia digestiva alta 
con toma múltiple de biopsias para realizar diagnós-
tico diferencial con otras entidades como esofagitis 
péptica o esofagitis eosinofílica.
Puede coexistir infección por varios agentes etiológi-
cos de manera simultánea.
Aunque las esofagitis víricas frecuentemente se aso-
cian a inmunodepresión pueden darse en pacientes 
inmunocompetentes que no precisan tratamiento etio-
lógico y se resuelven con IBP. 

GASTROENTEROLOGÍA
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Acalasia: caso clínico.  

Moreno López N*, Rodríguez Martínez C*, Ferrández González M*, 
Taibi N*, Peñalver Sarmiento A*. 

*Servicio de Pediatría. Hospital Vega Baja. Orihuela . 

INTRODUCCIÓN
La acalasia es un trastorno primario de la motilidad 
esofágica que consiste en una falta de relajación del 
esfínter esofágico inferior en respuesta a la deglución, 
lo que condiciona una dilatación progresiva del esó-
fago y la aparición de sintomatología digestiva (dis-
fagia, regurgitación, dolor retroesternal, pirosis...) y 
respiratoria (tos crónica, sibilancias recurrentes, neu-
monías de repetición o bronquitis crónica).
Se trata de una enfermedad rara, que suele presentarse 
en adultos, más frecuente en varones (2/3), con una in-
cidencia de 0.5-1 cada 100.000 personas por año 
(aproximadamente 0.2 casos por cada 100.000 meno-
res de 14 años). 
Con este caso de acalasia en la infancia queremos 
destacar que aunque sea una enfermedad infrecuente 
en la edad pediátrica, hay que tenerla en cuenta en 
el diagnóstico diferencial ante diversa sintomatología 
tanto respiratoria como digestiva.  

CASO CLÍNICO 
Adolescente de 14 años de edad que consulta por 
cuadro de disfagia para sólidos de unos 4 meses de 
evolución, con crisis de atragantamiento que preci-
san líquidos para su resolución, dolor abdominal su-
praumbilical y retrocardíaco, que irradia a espalda y 
mandíbula y aumenta con la inspiración, y pérdida de 
peso de unos 4-5 kg. 
Pruebas complementarias: Hemograma y bioquímica 
normales; tránsito intestinal informado como normal, 
no imágenes sugestivas de acalasia; Endoscopia di-
gestiva alta con dudosa dilatación del tercio inferior 
de esófago y pólipo sesil de unos 10 mm. a nivel de 

la unión gastro-esofágica; Biopsias esofágicas nor-
males; Ph-metría normal; Manometría con ausencia 
de relajación del esfínter esofágico inferior con la de-
glución y aperistalsis del cuerpo esofágico, hallazgos 
sugestivos de Acalasia. 
Con el diagnóstico de Acalasia esofágica se remite 
a cirugía, donde se realiza Esófago-Cardio-Mioto-
mía de Heller y técnica antireflujo (Heminissen ante-
rior), con buena evolución y resolución del cuadro. 

COMENTARIOS 
Aunque la acalasia sea una enfermedad infrecuente en 
la edad pediátrica, hay que considerarla en el diagnós-
tico diferencial ante un cuadro de disfagia progresiva 
asociada o no a otra sintomatología (dolor retroester-
nal, pérdida de peso…), sobre todo si nos encontra-
mos ante un varón adolescente. 
En nuestro caso, el tránsito intestinal, la endoscopia 
y las biopsias fueron normales, por lo que hay que 
considerar que si persiste una sospecha clínica im-
portante a pesar de los resultados de pruebas comple-
mentarias negativas, se debe realizar una manometría 
esofágica, que es la técnica de elección para la con-
firmación diagnóstica de Acalasia. El tratamiento de 
elección actualmente en la infancia es el quirúrgico 
(cardiomiotomía de Heller modificada asociando una 
técnica antirreflujo parcial). 
Como conclusión destacar que ante una consulta de 
disfagia progresiva hay que ser cuidadoso en el diag-
nóstico diferencial y tener en cuenta que aunque sea 
raro también existen los trastornos motores esofági-
cos en la infancia. 

GASTROENTEROLOGÍA
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El enemigo camuflado - Síndrome de enterocolitis inducida por 
proteínas alimentarias (FPIES).

Fujkova J*, Castillo Rukoz C*, Quinzá Franqueza L*, Muñoz Tormo-Figueres A*,
Del Castillo Villaescusa C, Pons Morales S*.

*Servicio de Pediatría. Hospital Universitario Doctor Peset. Valencia.  

INTRODUCCIÓN
El Síndrome de Enterocolitis Inducida por Proteínas 
Alimentarias (Food Protein-Induced Enterocolitis 
Syndrome, FPIES), al que a menudo se llama alergia 
alimentaria retardada, es una grave afección que cau-
sa vómitos y diarrea. En algunos casos, los síntomas 
pueden llegar a desencadenar deshidratación y shock. 
Como en otras alergias alimentarias, la clínica se des-
encadena con la ingestión de alimentos alérgenos. Si 
bien cualquier alimento puede ser un desencadenante, 
los culpables suelen ser la leche, la soja y cereales. En 
la forma grave, los síntomas incluyen vómitos, dia-
rrea y acidosis. Los estudios de laboratorio durante 
el episodio agudo muestran un recuento elevado de 
leucocitos con desviación izquierda, recuento elevado 
de plaquetas y methemoglobinemia.

CASO CLÍNICO
Lactante varón marroquí de 45 días de vida, que in-
gresa por deshidratación grave y desnutrición.
Recién nacido a término (39 semanas) con peso ade-
cuado al nacer, lactancia materna exclusiva sin ante-
cedentes de interés. 
Refieren diarrea con coágulos de sangre en los últi-
mos 5 días y regurgitaciones de escasa cuantía tras 
las tomas de lactancia materna, con rechazo por de-
caimiento, somnolencia durante los últimos días. 
Niegan alimentación con fórmula u otros preparados 
(únicamente refieren “mojar el chupete en miel” en 
episodios de llanto). A la exploración física destacaba 
regular aspecto general, aspecto desnutrido, escaso 
panículo adiposo con fusión pliegues y atrofia mus-
culatura. Coloración cutánea cetrina, pálida. Pulsos 
periféricos palpables y simétricos. Frialdad distal. 
Relleno capilar 2-3 s. Fontanela anterior deprimida. 
Signo pliegue positivo. Abdomen deprimido sin ma-
sas ni megalias. Resto de exploración física normal. 
En la analítica sanguínea destacaba acidosis metabó-

lica con methemoglobina 4.5 %. En radiografía de ab-
domen, aireación intestinal inespecífica sin signos de 
neumatosis, con ecografía abdominal anodina. Se rea-
lizó analítica de orina, estudio de heces con resultados 
negativos, estudio inmunológico normal. Inicialmen-
te se indicó dieta absoluta con fluidoterapia endove-
nosa reponiendo déficit de 10% objetivando mejoría 
progresiva en gasometrías posteriores de control. 
Se colocó vía central epicutánea iniciando cobertu-
ra antibiótica ante posible origen de sepsis intestinal, 
manteniéndola hasta comprobar la negatividad de los 
cultivos. Al segundo día de ingreso se acentuó ane-
mia, hemoglobina 6,7 g/dL y hematocrito de 18,9 %, 
hipocoagulabilidad con tiempos alargados y Quick 
39%, trombocitosis y fibrinógeno normal y tendencia 
al sangrado por puntos de punción. Se decide pauta de 
vitamina K y se realiza transfusión sanguínea. Al 2º 
día de ingreso se comenzó nutrición parenteral y a las 
24 horas se añade nutrición enteral con fórmula ele-
mental con buena tolerancia, suspendiendo la nutri-
ción parenteral 24 horas más tarde. Ante la sospecha 
de enterocolitis inducida por  proteína de vaca y dado 
que no se podía garantizar dieta materna exenta de 
proteínas leche de vaca, se decide mantener fórmula 
hidrolizada. Se objetiva aumento progresivo del peso, 
y mejoría clínica progresiva pudiendo ser dado de alta 
tras 12 días de ingreso. 

COMENTARIOS
Dado que la enterocolitis inducida por proteínas ali-
mentarias es una entidad que puede ser muy grave, 
debe considerarse como posibilidad diagnóstica en 
lactantes con clínica de diarrea sanguinolenta, vómi-
tos y clínica de shock, en ausencia de abdomen agudo 
o infección. Un dato de laboratorio a tener en cuenta 
es la metahemoglobinemia. Tras el diagnóstico, la in-
troducción de alimentos debiera realizarse bajo super-
visión médica. 

GASTROENTEROLOGÍA



Bol Soc Val Pediatr.2013;33:69

Comunicaciones orales

Enfermedad celiaca - Evaluación de la repercusión psicosocial.  

Fujková J*, Simó Jorda R*, Castillo Rukoz C*, Martí Martí L*, Codoñer Franch P*.
*Servicio de Pediatría. Hospital Universitario Doctor Peset. Valencia.         

INTRODUCCIÓN
La Enfermedad Celiaca (EC) es una intolerancia per-
manente a las proteínas del gluten (gliadinas, secali-
nas, hordeínas y, posiblemente, aveninas) que cursa 
con una atrofia severa dela mucosa del intestino del-
gado superior en individuos genéticamente suscepti-
bles. Se caracteriza por su gran  polimorfismo clínico, 
presencia enteropatía, anticuerpos específicos y ha-
plotipos. El único tratamiento efectivo es dieta exenta 
de gluten de por vida que supone un ajuste del estilo 
de vida en función de las demandas de la enfermedad. 
Eso puede conllevar inadaptación psicológica y so-
cial con posterior trasgresión dietética.

MATERIAL Y MÉTODOS
Realizamos un estudio prospectivo longitudinal, me-
diante una encuesta telefónica semiestructurada con 
los padres o tutores de pacientes diagnosticados de 
EC en el periodo de Enero 2011 a Diciembre 2012. 
Las preguntas fueron dirigidas con fin de conocer el 
entorno social del paciente, limitaciones de vida dia-
ria, conceptos económicos y  valoración de nueva 
guía diagnóstica de EC.

RESULTADOS
Durante el período desde Enero 2011 hasta Diciem-
bre 2012 fueron diagnosticados de EC 34 pacientes,  
24 niñas (76%) y 10 niños (24%), realizando biop-
sia en todos menos en 7. Se incluyeron en estudio 
24 pacientes, exluyendo los con cuales no se pudo 
realizar la encuesta y otros 5 pacientes con  diagnos-
tico celiaquia latente  (19%).  Según los resultados 
obtenidos de las encuestas un 57% de los pacientes 
referían disminuición de la calidad de  vida previo 
diagnóstico por presencia de los síntomas. Un 85% 

de los pacientes  refería limitación en vida social tras 
el diagnóstico, el 100% a la hora de salir a restaurante 
, 29% en la escuela , 29% en los eventos sociales y 
ninguno en domicilio. Al un 60% de los paciente no 
resulta dificil encontrar los alimentos sin gluten 60%, 
aunque la lectura de las etiquetas es insuficiente para 
el  45%. Ningúno de los afectados recibe ayudas eco-
nómicas y a 21 pacientes les parece excesivo el precio 
de los alimentos sin gluten. La valoración de conoci-
mientos de personal sanitario y la información sobre 
la problemática de celiaquia fue positiva en el 65%. 
La valoración negativa (10%) fue por conocimiento 
deficiente de la lista de los medicamentos que con-
tienen gluten. El diagnóstico de enfermedad celiaca 
según nueva guía sin realización de biopsia fue valo-
rado como poco fiable en el 50% de los cuestionados.  

DISCUSIÓN
La EC afecta no sólo a la salud física sino también a 
la salud mental por lo que  formación, la información 
proporcionada desde el ámbito sanitario y educación 
constituyen elementos fundamentales para enfrentar 
esta enfermedad. El refuerzo de la autoestima del pa-
ciente, la inclusión de la familia en el manejo de la 
enfermedad así como el apoyo social son necesarios 
para un buen control de esta.

CONCLUSIONES
La respuesta al tratamiento, mejoría de control de en-
fermedad y así mejoría de calidad de vida dependerá 
del apoyo socio-sanitario  del paciente. Hay que re-
saltar la importancia de las asociaciones de pacientes 
como complemento de la labor de los profesionales 
respecto a la información, apoyo y educación sani-
taria.
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Dolor abdominal crónico como causa de ingreso . 
Causística de 5 años.

Abad Linares J*, Beneyto Lluch M*, Canals Candela FJ*, 
Pascual Estruch L*, Belenguer Font MJ*, Vargas Torcal F*.  

*Hospital General Universitario de Elche. Elche.

INTRODUCCIÓN
Un 10% de los niños escolares presentan dolor ab-
dominal de larga duración en algún momento de su 
vida.  En algunos casos el dolor abdominal afecta al 
desarrollo de su vida cotidiana y a la realización de 
consultas y pruebas complementarias.  

MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio retrospectivo mediante revisión de historia 
clínica, pruebas diagnósticas solicitadas y patologías 
encontradas, de niños entre 2 y 12 años ingresados 
por dolor abdominal de más de dos meses de evolu-
ción sin síntomas de alarma entre los años 2008-2012. 

RESULTADO
Entre los años 2008 y 2012 ingresaron en nuestro hos-
pital 1950 niños de entre 2 y 14 años de los cuales 52 
presentaban dolor abdominal de más de dos meses de 
evolución (2,6%). Ninguno de los pacientes presenta-
ba síntomas de alarma (Pérdida de peso, fallo de me-
dro, dolor nocturno que despierta al niño, alteración 
de las deposiciones, sangre en heces, fiebre sin causa 
que la explique, dolor que irradia a la espalda, vó-
mitos, anemia, antecedentes familiares de EEII).  La 
media de días de hospitalización fue de 6,5 días sien-
do la media de consultas en el servicio de urgencias 
de 4,5 entradas y de consultas en pediatra de atención 
primaria de 7.  La edad fue de entre 4 y 13 años siendo 
la media de 9.8 años.  La distribución por sexos fue de 
un 40% de hombres y un 60% de mujeres. 
Al alta el 45% de los pacientes fue diagnosticado de 
dolor abdominal funcional, 12% de adenitis mesen-

térica, 8% de gastritis y un 8% de estreñimiento. En 
un caso se diagnóstico de enfermedad celiaca en un 
paciente sin síntomas de alarma típicos con AC an-
titransglutaminasa elevados solicitados durante su 
ingreso hospitalario. En un caso se hallo un ulcus bul-
bar, un caso de sobrecrecimiento bacteriano y un caso 
de intolerancia moderada a la lactosa. En dos casos se 
derivo al paciente a la unidad de salud mental.  El 30 
% de los pacientes de nuestra serie han consultado en 
alguna ocasión por cefalea. El tratamiento más utili-
zado al alta fue el omeprazol. 

DISCUSIÓN
El gran número de consultas y la ansiedad familiar 
por el grado de limitación de la vida diaria que con-
lleva el dolor abdominal en niños escolares lleva, en 
algunos casos, al ingreso hospitalario de pacientes sin 
síntomas de alarma ni sospecha de organicidad. En 
estos casos, son infrecuentes los hallazgos de patolo-
gía orgánica y las pruebas complementarias resultan 
de poca utilidad, pudiendo haber sido realizadas en 
todos los casos de forma ambulatoria. 

CONCLUSIONES
Se deben conocer los signos y síntomas de alarma, 
y una vez descartados,  realizar las pruebas com-
plementarias de forma ambulatoria con un abordaje 
individualizado de cada paciente. Han de tenerse en 
cuenta el gran número de trastornos funcionales para 
evitar la realización de pruebas complementarias in-
necesarias e informar de forma adecuada a los padres 
para disminuir la ansiedad familiar. 
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Colecistitis por Salmonella. 

Martinez Arias EM, López-Prats Lucea JL, Núñez Gómez F, Martinez Costa C*. 
Sección de Enfermedades Infecciosas. *Sección de Gastroenterología Infantil.

 Servicio de Pediatría. Hospital Clínico Universitario. Valencia

INTRODUCCIÓN
Las Salmonellas no tifoídicas son los principales pro-
ductores de toxiinfecciones alimentarias en nuestro 
medio. Su manifestación clínica más frecuente es la 
gastroenteritis aguda, pudiendo producir bacteriemia, 
infecciones focales extraintestinales y el estado de 
portador asintomático. El riesgo de complicaciones 
es mayor a menor edad del paciente o en caso de en-
fermedades subyacentes que faciliten la diseminación 
del microorganismo.

CASO CLÍNICO
Niña de 7 años sin antecedentes de interés que acu-
de a nuestro Servicio de Urgencias por dolor lum-
bar y diarrea. Refiere deposiciones líquidas (Bristol 
7) amarillentas en número de 5 al día desde hace 9 
días, acompañadas de ascensos febriles hasta 39.8ºC 
cada 5-6 horas. En coprocultivo recogido el 2º día de 
evolución se aisló Salmonella enterica (grupo D).  Al 
7º día consulta por persistencia de la clínica, se com-
prueba una pérdida de peso del 8% respecto al peso 
previo y se realizan análisis, que son normales salvo 
PCR de 35 mg/dL. En este momento, ante la norma-
lidad analítica se remite a domicilio con rehidratación 
oral y tratamiento sintomático. El 9º día de evolución 
reacude por crisis de dolor cólico localizadas a nivel 
lumbar de menos de 24h de evolución, acompaña-
das de palidez cutánea y sensación de “que cortan la 
respiración” (atribuyendo una puntuación de 10 se-
gún Escala facial de dolor) . Persisten la diarrea y la 
fiebre. En la exploración encontramos un abdomen 
blando y depresible, doloroso a la palpación en hipo-
condrio derecho con irradiación lumbar, con signo de 
Murphy positivo. Ante la clínica se solicitan análisis 
y ecografía abdominal, donde se observa una vesícu-
la alitiásica con engrosamiento de paredes y mínimo 
edema perivesicular entre vesícula y parénquima he-
pático, sin dilatación de vía biliar, con hígado y resto 
de estructuras normales. En la bioquímica: hipertran-
saminasemia con GOT 216 U/L y GPT 75 U/L (am-

bas aumentadas 4 veces aproximadamente respecto a 
valores previos), amilasa normal (51 U/L), sodio 132 
mmol/L, potasio 2,8 mmol/L, PCR 33,8 mg/L y LDH 
979 U/L. En el hemograma: leucocitos 14.600/mcl, 
con 9800 neutrófilos totales, resto de fórmula normal. 
El equilibrio ácido-base fue normal. Se solicitó radio-
grafía abdominal que fue normal. Se extrajo hemo-
cultivo, que fue negativo. Ante el estado clínico de la 
paciente se ingresa con el diagnóstico de colecistitis 
aguda por Salmonella a dieta absoluta recibiendo flui-
doterapia y tratamiento antibiótico intravenoso con 
amoxicilina-clavulánico (sensible en antibiograma 
del coprocultivo). Permaneció ingresada durante cin-
co días, disminución del dolor progresiva con buena 
tolerancia oral desde el segundo día de ingreso; desa-
pareciendo el signo de Murphy el tercer día de trata-
miento. Se realizan ecografías diarias de control con 
mejoría progresiva de la distensión y engrosamiento 
vesicular hasta su resolución. Tras el alta se realizaron 
coprocultivos de control cada 2 semanas persistien-
do positivos para Salmonella spp. hasta transcurridos 
dos meses del aislamiento inicial.

 COMENTARIOS
La colecistitis es una complicación infrecuente de la 
salmonelosis en niños que ha sido descrita con mayor 
frecuencia en presencia de enfermedades subyacen-
tes. El tratamiento inicial de elección es conservador 
con antibioterapia y si no mejora o aparecen compli-
caciones (empiema, perforación), colecistectomía. 
Hay que descartar  el estado de portador asintomá-
tico en estos pacientes que prolongaría la excreción 
de microorganismos en heces y con esto, el peligro 
de transmisión de la enfermedad. Esta complicación 
es más frecuente en niños tratados con antibióticos o 
con patología biliar y sobre todo con enfermedades 
hemolíticas, por lo que hay que realizar coprocultivos 
en todos ellos hasta que tres de ellos resulten negati-
vos de forma consecutiva.
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Acalasia esofágica primaria en paciente en edad pediátrica.

Gramage Tormo J, Martínez Rovira  P,  Castaño Iglesias C, Atienza Almarcha T.
*Servicio de Pediatría, Hospital Universitario San Juan. Alicante.

INTRODUCCIÓN
La acalasia esofágica es un trastorno motor primario 
que se caracteriza por la ausencia de relajación del 
esfínter esofágico inferior en relación con la deglu-
ción. La alteración en el peristaltismo esofágico y el 
aumento de la resistencia a nivel del EEI, ocasiona 
una dilatación del cuerpo del esófago hipertrofiando 
la capa muscular de éste. La patogenia de esta enfer-
medad, no está totalmente dilucidada, aunque se ha 
observado la pérdida selectiva de motoneuronas inhi-
bitorias del plexo mientérico esofágico. 
La acalasia es poco prevalente entre la población ge-
neral, siendo excepcional que la sintomatología se 
inicie antes de la adolescencia (<5%). La forma de 
presentación típica en niños mayores es la sintomato-
logía digestiva, destacando la disfagia, a diferencia de 
los niños más pequeños, cuya sintomatología cardinal 
será la respiratoria, y que, en ocasiones puede dificul-
tar el diagnóstico.  

CASO CLINICO   
Niño de 9 años que presenta episodios autolimitados 
recurrentes de disfagia a sólidos, pirosis y regurgita-
ciones de contenido alimenticio no digerido de pre-
dominio nocturno, asociando pérdida de peso en los 
últimos 3 meses. Siendo anodinas, la exploración físi-
ca y las analíticas realizadas en consulta, junto con la 
sintomatología del paciente y ante la incapacidad de 

practicar endoscopia digestiva alta, se decide realizar 
un tránsito gastroesofágico, donde se visualiza dilata-
ción tortuosa del cuerpo esofágico con ahusamiento 
uniforme del EEI (imagen en “punta de lápiz” o “cola 
de rata”) sugerente de acalasia, que se confirma con 
los resultados de la manometría, en la que se objeti-
van ondas débiles no propulsivas en el cuerpo esofá-
gico, así como alteración en la relajación del EEI con 
contracciones de alta presión y duración.            
Se realiza cardiomiotomía de Heller con funduplica-
tura por vía laparoscópica, con resultado satisfactorio, 
quedando asintomático y presentando un régimen de 
vida habitual para su edad desde su intervención.

COMENTARIOS
Es de gran importancia la sospecha clínica de acala-
sia para la posterior confirmación mediante métodos 
diagnósticos específicos. La radiografía de tórax, la 
endoscopia y el tránsito gastroesofágico son pruebas 
complementarias muy útiles, aunque la manometría 
es considerada  el “Gold standard” para el diagnóstico 
de confirmación de esta entidad clínica.      El trata-
miento de elección en la acalasia infantil es quirúrgi-
co, siendo la opción de miotomía de Heller superior a 
la dilatación neumática, por las posibles complicacio-
nes y alta tasa de recidivas de la misma. Se reserva el 
tratamiento médico como puente a la intervención o 
para casos no susceptibles de cirugía.
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Revisión de los casos de disfagia presentados en un hospital 
comarcal en los últimos 10 años.  

Ferrández González M*, Rodriguez martínez C*, Peñalver Sarmiento A*, 
Moreno García N*, Taibi N*, Ferrando Mora M*.

* Servicio de Pediatría. Hospital Vega Baja. Orihuela.

INTRODUCCIÓN
El término disfagia se define como una alteración para 
tragar o deglutir los alimentos (sólidos y líquidos) e 
incluso la saliva. Puede responder a una alteración es-
tructural, una motilidad defectuosa o una alteración 
psicológica. Su prevalencia es desconocida, y sus 
causas son múltiples, con un predominio de disfagias 
de origen psicológico, también conocidas como Cho-
king Fobia. El Choking Fobia se define como el temor 
y aversión a la ingestión de alimentos, suele suceder a 
un episodio de atragantamiento previo.
Hay dos tipos de disfagia según el origen de la misma: 
Disfagia Orofaríngea, la cual se debe a un trastorno 
de la motilidad orofaríngea, que dificulta el paso del 
bolo alimenticio de la boca a la faringe o a través del 
músculo cricofaríngeo (esfínter esofágico superior), 
ocurre uno o dos segundos después de iniciar el acto 
de la deglución y a menudo se acompaña de regurgita-
ción hacia la nasofaringe, tos y/o salivación excesiva.
Disfagia Esofágica, la cual suele deberse a causas 
obstructivas o a trastornos de la motilidad. Afecta so-
bre todo a musculatura lisa. Los síntomas se inician 
tras la deglución y se localizan por  debajo del hue-
co supraesternal. En ocasiones hay síntomas y signos 
asociados, como son la tos, odinofagia, pirosis, regur-
gitación, pérdida de peso (sugiere malignidad), o do-
lor torácico.

MATERIAL Y MÉTODOS
Se realiza un estudio descriptivo, mediante una bús-
queda retrospectiva de los casos que de disfagia que 
se han presentado en las Consultas Externas de Gas-
troenterología Infantil de un Hospital Comarcal en los 
últimos 10 años. 

RESULTADOS
Durante el periodo de Enero de 2003 a Diciembre de 
2012 han sido remitidas a Consultas Externas de Gas-
troenterología Infantil de nuestro hospital 8 casos de 
disfagia, de los cuales 5 fueron funcionales (“Cho-
king Fobia”) y 3 fueron secundarios a una causa or-
gánica. Los tres casos orgánicos corresponden a niños 
de 14, 12 y 13 años de edad, con los diagnósticos de 
Acalasia, Esofagitis Eosinofílica y Esofagitis por Re-
flujo respectivamente. 

DISCUSIÓN
La disfagia en sí es un signo de enfermedad, provo-
cado por múltiples causas. Los factores psicológicos 
cada vez cobran más auge en su etiología.
El Choking Fobia es en la actualidad la causa más 
frecuente de Disfagia en la Infancia, los cual se co-
rresponde con nuestros hallazgos, pero nunca hemos 
de olvidar descartar causas orgánicas.
En la mayoría de ocasiones, una anamnesis y una ex-
ploración física exhaustiva podría orientarnos hacia 
los signos de organicidad. En caso de duda, algunas 
exploraciones complementarias nos podrían ser útiles 
(tránsito baritado, pH-metría, manometría esofági-
ca…).

CONCLUSIONES
El 62% de nuestros casos fueron diagnosticados de 
Choking Fobia, en todos ellos se encontró un episodio 
claro de atragantamiento previo al inicio del cuadro. 
En ocasiones no es fácil descartar causas orgánicas, y 
para llegar a un diagnóstico etiológico se requiere la 
realización de exploraciones complementarias lo cual 
retrasa el tiempo de diagnóstico. 
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Hipersensibilidad digestiva  a las proteínas de la vaca y 
diagnósticos asociados a esta  en el Hospital General de Elche 
en los dos últimos años.

Sánchez Vicente L*, Pascual Estruch L*,Vázquez Pigueiras I*, 
Mendoza Durán MR*, Beneyto Lluch M.* 

* Servicio de Pediatría,  Hospital General Universitario de Elche. Elche. 

INTRODUCCIÓN
Se define como hipersensibilidad a alimentos una re-
acción adversa causada y reproductible por el consu-
mo de estos a dosis bien toleradas por sujetos sanos. 
La hipersensibilidad a las proteínas de la leche de 
vaca es la hipersensibilidad más frecuente en niños, 
sobretodo en menores de un año. Definiremos alergia 
cuando hay componente inmunológico implicado  e 
intolerancia cuando no lo hay. La alergía presenta una 
clínica más sistémica, presentado síntomas cutáneos, 
respiratorios o anafilácticos, la intolerancia suele pre-
sentar exclusivamente clínica digestiva. Se estima que 
entre un 2-5% de los lactantes son hipersensibles. En 
los últimos años se ha detectado un aumento de las re-
acciones de hipersensibilidad, aumentando el número 
de diagnósticos de dermatitis  atópicas, bronquitis, 
rinitis e intolerancias digestivas en los niños, obser-
vándose cierta asociación entre dichos diagnósticos.

MATERIAL Y MÉTODOS
Se revisaron todos los casos diagnosticados de hiper-
sensibilidad a la proteína de la vaca desde el 2011 en 
nuestro hospital, se analizan parámetros clínicos y 
analíticos en el momento del diagnóstico, así como el 
tratamiento y la duración de los síntomas. Así mismo, 
se analiza la relación de dicho diagnóstico con otros 
diagnósticos de atopia.

RESULTADOS
Se diagnosticaron 24 casos. De los cuales el 95.8% 
por debajo del año de vida (solo 1 caso). Ninguno de 
nuestros pacientes debutó con clínica cutánea o respi-
ratoria, siendo todos los casos diagnosticados de into-
lerancia digestiva.  De la clínica digestiva Vómitos en  
25% de los casos. Diarrea- Hematoquecia en  37,5 % 
de los casos.  Cólico-Irritabilidad en  1 de los casos. 
Desmedro en  25% de los casos. Duración media de 
los síntomas fue de 13.6 meses, habiéndose perdido 
3 pacientes. RAST positivo en 2 casos. Coproculti-
vo positivo en 2 casos, atribuyéndose, la intolerancia 
transitoria, a la infección. De los 24 casos 29,1% aso-
cian el diagnóstico de bronquitis, 4,1 %  el de derma-
titis atópica, 4,1% otras alergias digestivas y 4,1%  el 
de urticaria.

CONCLUSIONES
Pese al pequeño tamaño de la muestra, nuestros resul-
tados coinciden con otras series mayores publicadas 
en la literatura. Queremos reseñar que dada la impor-
tancia de la patología y las diferentes formas de pre-
sentación es importante conocer los aspectos clínicos 
y sus posibles asociaciones para llegar a un adecuado 
diagnóstico y tratamiento en el lactante intolerante.

GASTROENTEROLOGÍA



Bol Soc Val Pediatr.2013;33:75

Comunicaciones orales

Esofagitis eosinofílica: a propósito de un caso.  

Rodríguez Ramos M*, Salas García S*, Nuñez Adsuara P*, Cortell Aznar I**. 
* Servicio de Pediatría. ** Servicio de Neumología Pediátrica. 

Hospital Universitario y Politécnico la Fe. Valencia. 

INTRODUCCIÓN
La esofagitis eosinofílica (EE) es un enfermedad in-
flamatoria crónica caracterizada por la infiltración eo-
sinofílica de la mucosa del esófago. Es un desorden 
relativamente raro, aunque el número de casos diag-
nosticados se ha incrementado en los últimos años. 
Se da preferentemente en el sexo masculino y la edad 
promedio de desarrollo en la infancia está entre los 
7 y 10 años. Su etiología no está clara pero parece 
existir una base alérgica. La clínica es variable: dolor 
abdominal, vómitos, síntomas de reflujo gastroesofá-
gico, intolerancia alimentaria, retraso del crecimien-
to.. Para su diagnóstico es necesario la presencia de 
más de 15 eosinófilos por campo de gran aumento en 
la biopsia del tejido esofágico asociado a una pH-me-
tría normal o falta de respuesta a tratamiento antiáci-
do. Entre los posibles hallazgos de la endoscopia se 
puede observar un esófago con surcos lineales, ani-
llos concéntricos, exudados blanquecinos, esófago de 
aspecto traquealizado..
Entre las opciones terapéuticas se encuentra la terapia 
nutricional, el uso de Propionato de Fluticasona de-
glutida (en aquellos casos refractarios al tratamiento 
dietético o con estudio alérgico negativo) y el empleo 
de corticoides sistémicos para disfagias graves o es-
trechamientos esofágicos. 

CASO CLÍNICO
Presentamos el caso de un varón de 5 años remitido 
a la consulta externa de Neumología Pediátrica por 
asma de evolución tórpida ( episodios de broncoes-
pasmos severos que precisan tratamiento hospitala-
rio). Presenta clínica de regurgitaciones y vómitos 
por lo que ante la sospecha de reflujo gastroesofágico 
se inicia tratamiento con inhibidores de la bomba de 

protones sin mejoría. Ante la persistencia de la clíni-
ca y mala respuesta a tratamiento con Montelukast y 
broncodilatadores se decide realizar fibrobroncosco-
pia y endoscopia digestiva con toma de biopsias  don-
de se constata la infiltración eosinofílica del esófago. 
Con el diagnóstico de esofagitis eosinofílica se reali-
za estudio alergológico que detecta una Ig E elevada 
de 234 Uk/L sin poder identificarse ningún alérgeno 
específico en los test cutáneos o en el RAST. Se inicia 
tratamiento con Fluticasona deglutida durante 4 me-
ses con lo que el paciente presenta leve mejoría de su 
sintomatología digestiva. Posteriormente ha recibido 
en varias ocasiones nuevas tandas de tratamiento con 
Fluticasona sin llegar a presentar resolución completa 
de la clínica ni remisión histológica.

COMENTARIOS
La EE es una patología poco frecuente pero es una 
entidad que debe sospecharse ante la presencia de 
síntomas compatibles con reflujo gastroesofágico que 
no responden al tratamiento antiácido, sobre todo en 
pacientes con historia alérgica. 
El mayor reto de la EE es el abordaje terapéutico, ya 
que en muchos casos parece complicada la curación 
definitiva, tanto clínica como histológica. Una alter-
nativa al tratamiento con Fluticasona deglutida es el 
empleo de Budesonida viscosa por vía oral que pare-
ce ser eficaz en los casos refractarios al tratamiento 
dietético o con Propionato de Fluticasona; además se-
ría una alternativa para niños de corta edad en los que 
la técnica de deglución es dificultosa pudiendo restar 
efectividad al fármaco. Actualmente se ha planteado 
además una nueva terapia con anticuerpo monoclonal 
frente a la IL-5, Mepolizumab. 
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Fiebre de origen desconocido: enfermedad de Crohn como 
posibilidad diagnóstica.

Beneyto Lluch M*, Abad Linares J*, Canals Candela FJ*, 
Climent Forner E*, Ballbé Blasi M*, Vargas Torcal F*. 

*Servicio de Pediatría. Hospital General Universitario de Elche. Elche.

INTRODUCCIÓN
Definimos la Fiebre de Origen Desconocido como 
aquellos casos en los que existe fiebre superior a 38ºC, 
documentada por un especialista y causa no identifi-
cable tras 3 semanas de evaluación ambulatoria o una 
semana de evaluación hospitalaria. 

CASO CLÍNICO
Presentamos un niño de 10 años de edad que consulta 
por fiebre de hasta 38,8ºC de 8 semanas de evolución. 
El cuadro consistía en episodios intermitentes de pi-
cos febriles vespertinos, de una semana de duración, 
alternando con períodos de 2-3 días en los que se 
mantiene afebril, no asociando sintomatología acom-
pañante. Como únicos antecedente de interés refiere 
un viaje a Cuba hace 2 años y la adquisición de un 
conejillo de índias hace 3 meses. No se evidencia nin-
gún foco en la exploración clínica por lo que se inicia, 
según algoritmo diagnóstico de fiebre de origen des-
conocido, pruebas de primer nivel. 
Serología para citomegalovitus, virus de Ebstein Barr, 
mycoplasma, toxoplasma, salmonella, brucella, rike-
ttsias, leishmania, bartonella: negativo. Sedimento de 
orina negativo. Mantoux negativo. Cultivos (copro-
cultivo, hemocultivo recogido en pico febril, urocul-
tivo): negativos. Radiografía tórax: no se evidencian 
alteraciones. Analítica sanguínea: PCR 253 mg/L; 
hierro <10ug/dL; capacidad de fijación del hierro 
225ug/dL; índice de saturación de transferrina <4%; 
ferritina 124 ng/mL; transferrina 152mg/dL; albúmi-
na 2,8 g/dL; leucocitos 5540/mmc (eosinófilos 8 %); 
hemoglobina 10,2 g/dL; hematocrito 32%; VCM 65; 
C-Anca negativo; P-Anca negativo. Frotis sanguíneo: 
anisocitosis de predominio microcítico. Ecografía ab-
dominal: presencia de asa de intestino delgado de pa-
redes engrosadas en flanco derecho y mesogastrio con 

aumento de la ecogenicidad de la grasa mesentérica 
adyacente.
Durante su ingreso y tras rehistoriar al paciente, re-
fiere alternancia en su ritmo intestinal (deposiciones 
de consistencia blanda en número de una o dos a la 
semana). Se objetiva en la exploración clínica dolor 
a la palpación profunda del abdomen en hipogastrio 
derecho y dos fisuras anales, no exudativas a las 6:00 
y 11:30. 
Tras resultados de pruebas diagnósticas y exploración 
clínica compatibles con Enfermedad Inflamatoria In-
testinal se realiza transito gastrointestinal que mues-
tra hallazgos sugestivos de enfermedad inflamatoria 
intestinal (Enfermedad de Crohn), con afectación de 
segmento largo de íleon preterminal y otros segmen-
tos más cortos de intestino delgado. 
Se calcula Índice de actividad de la enfermedad de 
Crohn en niños (PCDAI) con índice de actividad de 
38,5 (moderada-severa) y se inicia tratamiento según 
protocolo con prednisona, mesalazina y metronida-
zol. 
En progresivas revisiones se constata mejoría de la 
clínica intestinal, con disminución de parámetros in-
flamatorios analíticos y mejoría de la clínica, inician-
do pauta descendiente de corticoterapia e inicio de 
azatioprina como tratamiento de mantenimiento.

COMENTARIO
La etiología más frecuente ante una fiebre de origen 
desconocido es la infecciosa, aunque las enfermeda-
des autoinmunes (entre ellas la E de Crohn) siempre 
deben estar presentes en el proceso diagnóstico por la 
importante morbilidad que conlleva esta enfermedad. 
Son pilares fundamentales la historia y exploración 
clínica, junto con las exploraciones complementarias 
(analítica sanguínea y ecografía abdominal).
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Adenitis mesentérica: características clínicas, ecográficas 
y evolución en nuestro medio.

Rico Santacruz I, Manzanera García P, Giménez Grau C, Aleixandre Blanquer F.
Servicio de Pediatría. Hospital General  Universitario de Elda. Elda.

OBJETIVO
Conocer la incidencia de la adenitis mesentérica en 
nuestro Hospital así como describir sus característi-
cas clínicas, ecográficas y su evolución.

PACIENTES Y MÉTODO
Estudio observacional, descriptivo y retrospectivo de 
39 niños ingresados en nuestro hospital con el diag-
nóstico de adenitis mesentérica durante los años 2011 
y 2012. 

RESULTADOS
La edad fue de 5 a 11 años. Varones el 56.4%. No 
hubo preferencia estacional. Todos los niños presen-
taron dolor abdominal, más frecuentemente en la fosa 
ilíaca derecha (74.3%). La fiebre estuvo presente en 
el 55.1%, los vómitos en el 48%  y la diarrea en el 
15.3%.
A todos ellos se les realizó ecografía abdominal (95% 
en el primer día de ingreso). Las adenopatías se loca-
lizaron en fosa ilíaca derecha en 20 casos, en mesen-
terio en 15 y en zona periumbilical en dos. Un 89% de 
niños tuvieron más de dos adenopatías afectadas y el 
18% de ellas tenían un tamaño mayor de 1 cm, siendo 
la más grande de 2.5 cm.

En las determinaciones analíticas: PCR media 2.5 
mg/l, leucocitos 8.250 /mm3, neutrófilos 68%, GOT 
23 UI/L, GPT 29 UI/L. Se realizó coprocultivo en el 
41% de los niños, con flora banal en  el 69%. Hubo 
dos niños (12.5%) en los que se aisló C.jejuni, uno 
con Y. Enterocolítica (6,25%) y otro con Salmonella 
sp. (6,25%).
La estancia hospitalaria media fue de dos días. Nin-
guno de ellos presentó complicaciones. Ninguno se 
diagnosticó de apendicitis precisando intervención. 
Un 23% reingresaron por las mismas causas, sin que 
esto supusiera ninguna complicación añadida.

CONCLUSIÓN
El dolor abdominal localizado en FID es una fre-
cuente causa de consulta en urgencias de pediatría y 
siempre plantea la sospecha de apendicitis aguda. No 
obstante, la adenitis mesentérica es en nuestra expe-
riencia casi tan frecuente como la apendicitis (53 ca-
sos en el mismo periodo) y su evolución es siempre 
satisfactoria. Con los medios diagnósticos de imagen 
actuales su diagnóstico es sencillo aunque la búsque-
da etiológica da escasos rendimientos. Habría por ello 
que realizar estudios en los que se utilizaran otras he-
rramientas además del coprocultivo habitual.
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Esofagitis eosinofilica. Entidad a tener en cuenta.

Martínez Rovira P*,García Avilés B*, Garde Garde J**,
Juste Ruiz M*, Gramage Tormo J, Mestre Ricote JL.

Hospital Universitario de San Juan, Alicante*. Hospital General de Elche, Elche**.

INTRODUCCIÓN
La esofagitis eosinofílica ( EEo) es una enfermedad 
crónica consecuencia de la infiltración de eosinófilos 
en la mucosa esofágica ( >15-20 eosinófilos/campo). 
Clínicamente se presenta con  disfagia intermitente e 
impactación alimentaria en niños mayores y adoles-
centes. En niños pequeños semeja un reflujo gastroe-
sofágico, con escasa respuesta al tratamiento.  La EEo 
es una enfermedad descrita recientemente en niños y 
adultos jóvenes, cuya frecuencia ha crecido notable-
mente en los últimos años. Predomina en varones. La 
mayoría de pacientes suelen padecer otras enfermeda-
des alérgicas o historia familiar de atopia,  existiendo 
comorbilidad con alergia alimentaria.

CASO CLINICO
Caso 1. Niño de 13 años controlado desde el primer 
año de vida. Diagnosticado de alergia alimentaria 
múltiple ( leche de vaca, huevo, pescado blanco y 
azul, frutos secos, frutas de pelo y legumbres) llevan-
do una dieta de exclusión de estos alimentos.  A los 3 
años presenta vómitos alimenticios fundamentalmen-
te a sólidos, juntos con flexión de cabeza-cuello hacia 
lado izquierdo. Se realiza TGI con resultado compati-
ble con RGE y se inicia tratamiento con domperidona 
sin mejoría por lo que se añade cisapride y omeprazol. 
Ante la no resolución de los síntomas, a los 7 años se 
realiza endoscopia digestiva alta con hallazgos com-
patibles macro y microscópicos con EEo. Se inicia 
tratamiento con fluticasona deglutida durante 2 años 
con normalización clínica. A los 11 años y medio se 
realiza desensibilizacion a leche de vaca ( protocolo 

Dr. Martorell) con éxito no reapareciendo los sínto-
mas digestivos. Actualmente el paciente tolera leche 
de vaca, huevo, legumbres y pescado azul.
Caso 2. Niño de 8 años controlado en la Unidad de 
Alergia por anafilaxia debida a hipersensibilidad a 
proteinas de leche de vaca (LV). A los 5 años, ante la 
no tolerancia, y síntomas con la ingesta inadvertida  
de cantidades traza en alimentos como ternera, ham-
burguesas...se decide   iniciar desensibilizacion a LV ( 
protocolo Dr. Martorell) sin conseguirlo, por lo que se 
asocia Omalizumab a la desensibilizacion a los 6 años 
y medio. El paciente llega a  tolerar 150ml/12 horas 
de leche de vaca sin problemas durante 18 meses con 
150mg/mes de Omalizumab , hasta que inicia tos 
tras la ingesta de alimentos sólidos,  vómitos y dolor 
epigástrico, sin sensación de bolo parado. Se solicita 
endoscopia con toma de biopsia confirmando la sos-
pecha de EEo. En el momento actual se ha iniciado el 
tratamiento con fluticasona deglutida

CONCLUSIONES
Es necesario tener presente la posibilidad de EEo en 
niños con alergia alimentaria, que presenten síntomas 
digestivos. Lo curioso de nuestros 2 casos, es el mo-
mento de aparición, donde claramente no se relaciona 
con la introducción de la leche de vaca en el primer 
niño, ya que los síntomas aparecen previamente a la 
ingesta inducida de leche de vaca,  y no empeoran 
con esta. En el segundo caso no podemos confirmar si 
la EEo existía previamente o fue desencadenada por 
la desensibilización, aunque el debut como anafilaxia 
podría indicar su preexistencia.
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Esofagitis  eosinofílica. Importancia de la sospecha clínica.

Navarro Martínez M, Gilabert Martínez N, García del Cerro G, Magdaleno Fuentes I.
Unidad gastroenterología infantil. Servicio de Pediatría. Hospital de Torrevieja. 

INTRODUCCIÓN
La esofagitis esosinofílica es una patología crónica, 
encuadrada dentro de las conocidas como enferme-
dades eosinofílicas gastrointestinales. Se trata de una 
entidad relativamente reciente, cuya incidencia está 
aumentando en los últimos años, debido sobretodo 
a un mayor conocimiento de la enfermedad y mejor 
diagnóstico. Se piensa en una patogenia por mecanis-
mo alérgico en personas genéticamente predispuestas 
y no disponemos por el momento de un tratamiento 
con la suficiente evidencia científica. Presentamos 3 
casos de niños diagnósticados en nuestro servicio.

CASOS CLÍNICOS
Caso 1: Niño de 9 años con clínica de pirosis, dolor 
retroesternal e impactación de bolo alimentario de 2.5 
años de evolución. Sin tratamiento previo. No antece-
dentes de alergia. Padre, problemas deglución. Prue-
bas complementarias: endoscopia: esofagitis péptica 
grado D de los Ángeles. AP: infiltrado eosinofílico > 
15 /campo. PRICK y pruebas epicutáneas alimentos: 
negativas. Tratamiento: omeprazol + fluticasona 200 
mcg 2 puff cada 12 horas. Evolución: favorable.
Caso 2: Niño de 6 años con clínica de sialorrea y pro-
blemas de deglución desde el año de vida. Tratamien-
to para RGE sin mejoría. Asma no alérgico. Abuelo 
y bisabuelo maternos, problemas deglución. Pruebas 
complementarias: TGI normal. Discreta eosinofília, 
IgE normal. Endoscopia: exudados blanquecinos < 1 
cm que también están presentes en hipofaringe (mi-
croabcesos eosinofílicos). AP: infiltrado eosinofílico 
> 15 /campo. PRICK y pruebas epicutáneas alimen-

tos: negativas. Tratamiento: omeprazol + fluticasona 
150 mcg 2 puff cada 12 horas. Evolución: favorable.
Caso 3: Niño de 10 años con clínica de disfagia e im-
pactación de bolo alimentario de un año de evolución. 
No antecedentes de alergia, ni familiares de interés. 
Pruebas complementarias: TGI normal. Discreta eo-
sinofília, IgE normal. Endoscopia: estriaciones lon-
gitudinales largas. AP: infiltrado eosinofílico > 15 /
campo. PRICK y pruebas epicutáneas alimentos: po-
sitivo a kiwi. Tratamiento: omeprazol + fluticasona 
200 mcg 2 puff cada 12 horas. Evolución: recaída a 
los 6 meses.

COMENTARIOS
Siempre tendremos que sospechar una esofagitis eo-
sinofílica en aquellos niños, sobretodo varones, con 
una clínica de RGE que no mejora con tratamiento 
adecuado, así como clínica de disfagia e impactación 
de bolo alimentario.
El diagnóstico se basa en biopsia del esófago, donde 
se aprecia infiltrado eosinofílico. 
El tratamiento consiste en inhibidores de la bomba de 
protones, dieta de eliminación en aquellos casos con 
pruebas alergológicas positivas, dieta de exclusión 
de 6 alimentos (huevo, leche, soja, frutos secos, pes-
cado y trigo), y/o dieta elemental. En la mayoría de 
casos estas dietas son muy complicadas de seguir y/o 
nutricionalmente deficientes por lo que se opta por 
tratamiento farmacológico con corticoides inhalados 
(deglutidos) y/o budesonida oral viscosa.
No tenemos datos suficientes para conocer la evolu-
ción a largo plazo en estos niños.
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Dolor abdominal en adolescente ¿en qué tenemos que pensar?

Jiménez Candel MI *, Carpena Lucas PJ*, Pérez García B *, 
Rey Simón R*, García Peris MM*,Calvo Rigual F*. 
* Servicio Pediatría Hospital Lluís Alcanyís. Xàtiva.

INTRODUCCIÓN
El dolor abdominal supone un motivo de consulta ha-
bitual en las urgencias pediátricas. 
A pesar de que se trata de una causa poco frecuente 
de dolor abdominal en niños, los cuadros oclusivos 
deben tenerse en cuenta a la hora de valorar estos pa-
cientes. 

CASO CLÍNICO
Presentamos el caso de un paciente de 14 años que 
acudió al servicio de Urgencias de nuestro hospital 
por cuadro de dolor abdominal epigástrico, continuo, 
no irradiado, desde hace 7 días; asociaba vómitos en 
número de cuatro en las últimas 12 horas. No deposi-
ciones desde el inicio del cuadro (habitualmente 2-3 
deposiciones/día, de características normales). Afe-
bril. Ingesta conservada. 
No presentaba antecedentes de interés; expulsión de 
meconio en las primeras 24 horas. Seguía una alimen-
tación pobre en verduras y pescado. Convulsiones 
febriles en la infancia. No antecedentes quirúrgicos. 
Padre, colon irritable; resto sin interés. 
A la exploración, presentaba ligera distensión abdo-
minal, sin masas ni visceromegalias, doloroso a la 
palpación en ambas fosas ilíacas, sin defensa, timpá-
nico, y con peristaltismo conservado. Tacto rectal con 
ampolla vacía. Resto exploración fue sin hallazgos. 
Con sospecha inicial de obstrucción por fecaloma, 

se realizó intento de desimpactación con enema sin 
éxito, por lo que se realiza radiografía simple de ab-
domen, apreciándose marcada distensión de asas, con 
signo de “grano de café”, compatible con vólvulo de 
sigma. 
Se realiza colonoscopia bajo sedación, y se procede a 
devolvulación. Mejoría clínica espectacular, realizan-
do deposición en las siguientes horas, dado de alta a 
domicilio en 24 horas. No recurrencias hasta el mo-
mento actual. En seguimiento posterior, enema opaco 
que evidencia dólicomegacolon. 

COMENTARIOS
Ante un dolor abdominal agudo intenso hay que con-
siderar los cuadros oclusivos como una opción diag-
nóstica. Resaltar que dichos cuadros suelen ocurrir 
en el contexto de un estreñimiento crónico, pero tam-
bién, como en nuestro caso, pueden suceder con hábi-
to intestinal normal.
La obstrucción intestinal secundaria a vólvulo es una 
causa de  dolor abdominal extremadamente infre-
cuente en niños, a diferencia de adultos.  A pesar de 
ello, debemos tener la en cuenta ya que se trata de 
una patología urgente que requiere tratamiento precoz 
para evitar sus potenciales complicaciones, como son 
perforación intestinal, peritonitis, shock séptico y lle-
gando, en algunos casos, a producir la muerte. 
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Síndrome de Münchhausen por poderes.

Bea Serrano C*, Ortega Sánchez MC*, Núñez Gómez F*, López-Prats Lucea JL*.
  *Servicio de Pediatría. Hospital Clínico Universitario. Valencia.

INTRODUCCIÓN
El Síndrome de Münchhausen por poderes fue descrito 
por primera vez por el médico Samuel Roy Meadow en 
1977, como trastorno en que el cuidador o alguno de los 
progenitores del niño (generalmente la madre), provoca a 
su hijo, de forma deliberada, signos y síntomas simulados 
o inducidos por fármacos, obligando a someter al niño a 
una serie de exámenes y procedimientos médicos o qui-
rúrgicos (muchos de los cuales atentan contra la salud y 
bienestar del menor) pudiendo llegar hasta la muerte. 
Existen muy diversas formas de presentación de este sín-
drome: fiebre, dolor abdominal recurrente, hemorragias, 
síntomas neurológicos (pérdidas de conciencia, crisis 
convulsivas, cefalea, parestesias...) ... 
En este trabajo, se tratará el caso de una fiebre prolonga-
da de origen desconocido.

CASO CLÍNICO
Niña de 11 años de edad que acude a Urgencias para va-
loración por fiebre prolongada.
Refiere su madre inicio de la clínica 2 meses antes, con 
picos de febrícula intermitentes, no diarios, para los que 
no administran ningún tipo de tratamiento. Comenta em-
peoramiento de la misma a lo largo del último mes, con 
aparición de ascensos febriles diarios de hasta 42ºC, por 
lo que deciden consultar. 
No refieren antecedentes patológicos de interés, ni aler-
gias conocidas, y la vacunación es referida como correcta 
según calendario vacunal.
La niña es valorada en Urgencias en 3 ocasiones dis-
tintas, sin objetivarse alteraciones en ninguna de ellas, 
realizándose análisis sanguíneos y de orina (normales) y 
radiografía de tórax (normal), sin presentar ascensos fe-
briles en ninguna de estas ocasiones durante su estancia 
en Urgencias. Ante persistencia de fiebre según manifies-
ta su madre, se decide ingreso para ampliación de estudio 
y objetivación de la misma.
A lo largo de su ingreso en sala se solicitan: Ecografía 
abdominal (normal). Estudio serológico (IgG positiva 
para CMV y VEB, negativo para Salmonella, Bartonella 
y Rickettsia conorii). Rosa de Bengala (negativo). Criba-
do de celiaquía (negativo). Coprocultivo y urinocultivo 
(negativos). Mantoux (negativo). Determinación de S. 
pyogenes en exudado faríngeo (negativo). Factor reuma-

toide y TSH (normales). 
Se realizan controles de temperatura periódicos, sin 
constatarse los picos febriles referidos. En 2 ocasiones 
se solicita a la madre que tome la temperatura, repitien-
do dicha toma por enfermería inmediatamente después 
y objetivando hasta 4,5-5 ºC de diferencia entre ambas 
determinaciones (siendo al menos una de ellas con el 
mismo termómetro).
Se solicita interconsulta con Psiquiatría y Asistencia So-
cial para valoración, quienes detectan alteración de la 
dinámica familiar (padres separados con mala relación 
entre ellos, ausencia injustificada de visitas a la niña por 
parte del padre a lo largo de todo el ingreso) y antece-
dentes de depresión en ambos progenitores, con madre 
aparentemente despreocupada ante el cuadro de su hija. 
Valorando la situación en su conjunto, ante la normali-
dad de los estudios clínicos y analíticos practicados, la 
disparidad observada entre las mediciones termométricas 
realizadas por su madre y las realizadas por enfermería, 
y la valoración psiquiátrica de la situación, se enfoca el 
cuadro como Síndrome de Münchhausen por poderes, se 
decide alta, y se deriva a Unidad de Salud Mental para 
seguimiento posterior.

CONCLUSIONES
El Síndrome de Münchhausen por poderes constituye 
una forma de maltrato infantil de diagnóstico complica-
do (alto índice de pacientes no diagnosticados), dificultad 
en su manejo posterior, elevada morbimortalidad y coste 
económico generalmente alto hasta llegar a su diagnósti-
co, que debe tenerse patente en la práctica clínica diaria y 
sospecharse especialmente en casos de:
-Datos clínicos referidos no concordantes con las explo-
raciones realizadas.
-Clínica referida por el progenitor no objetivable por par-
te del personal sanitario. 
-Mala evolución clínica pese a tratamiento adecuado. 
-Problemas psiquiátricos en los progenitores (anteceden-
tes de depresión, de Síndrome de Münchhausen, o de 
otras alteraciones) o de desestructuración familiar. 
-Progenitor implicado (generalmente la madre) con apa-
rente despreocupación (mostrando en otras ocasiones 
todo lo contrario: excesiva preocupación), que se mues-
tra aparentemente muy colaborador con el personal sani-
tario, y que rehuye dejar sólo a su hijo en el hospital.

URGENCIAS
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Fármacos anticatarrales,  ¿como son valorados por  los padres?

Morell Úbeda C*, Nos Ferreres A*, Ventura Pérez M**, Ferrer Vazquez M**. 
*Servicio Pediatría Hospital General Castellón

**Pediatría Centro de salud de Almazora. . Castellón.

INTRODUCCIÓN
Durante los primeros años de vida, es habitual que los 
pacientes pediátricos presenten frecuentes procesos víri-
cos de vías respiratorias altas y que reciban tratamiento 
por ello con fármacos anticatarrales de uso controvertido. 
¿Qué opinión tienen los padres?

MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio descriptivo, observacional, en el que mediante 
una breve encuesta se recogen datos de administración 
de fármacos anticatarrales de los grupos R01 (descon-
gestionantes simpaticomiméticos y antihistamínicos), 
R05C2 (mucolíticos y expectorantes), R05D1 (antitusí-
genos). Se consideran, la edad, la duración del trata-
miento, si recuerdan la dosis administrada y una valora-
ción subjetiva sobre una sencilla escala graduada entre: 
“Ningún efecto”; “Poco Efectivo”; “Bastante efectivo” 
y “Muy efectivo”. Dicha encuesta, es contestada por pa-
dres de pacientes atendidos de forma consecutiva por los 
investigadores en la sección de urgencias del Hospital 
General de Castellón y del Centro de salud de Almazora 
durante el mes de marzo de 2013, y se hace referencia al 
tratamiento pautado con dicho grupo de fármacos para 
procesos  de vías respiratorias altas, diagnosticados como 
tal, en los 2 meses previos a la consulta y que no han pre-
cisado antibioterapia, tratamientos broncodilatadores, ni 
hayan presentado complicaciones que requieran otro tipo 
de tratamientos o diagnósticos.

RESULTADOS
Se recogen un total de 87 encuestas de pacientes, con 
las características citadas,  que han recibido estos trata-
mientos. Respecto a la edad, 29 pacientes (33,3%) son 
menores de 2 años, 44 (50,6%) tienen entre 2 a 6 años y 
14 (16,1%) son > de 6 años. La duración media del tra-
tamiento fue de 7,1 días y un 42% no recordaba la dosis 
que se le había pautado. Respecto a la valoración subjeti-
va de los padres sobre el efecto causado por estos fárma-
cos, en 8 encuestas (9,2%) se valoraron como “Ningún 
efecto”, “Poco efecto” fue la valoración en 31 encuestas 
(35%), “Bastante efectivo” en 39 valoraciones (39,4%), 
y “Muy efectivo” en 9 ocasiones (10,3%). 

DISCUSIÓN 

Pocos grupos farmacológicos presentan tanta contro-
versia como los fármacos anticatarrales en cuanto a  su 
eficacia, uso o necesidad. Sin embargo, es habitual que  
estos fármacos se aconsejen a los padres para el trata-
miento sintomático de los procesos catarrales, por lo que 
se planteó valorar su opinión respecto a estos.  En los 
resultados anteriormente descritos, se observa una apa-
rente inespecificidad y subjetividad en la valoración de 
los padres respecto al efecto de estos fármacos, sobretodo 
si consideramos que en gran parte de los casos, estos pro-
cesos son víricos, autolimitados y tienden a su resolución 
durante  tratamiento farmacológico. Así mismo, en los 
datos recogidos se aprecia que estos fármacos se prescri-
bieron hasta en un tercio de las ocasiones a menores de 
2 años. 
Desde el punto de vista científico, la eficacia de estos 
compuestos no ha conseguido demostrar su superioridad 
frente a placebo en los pocos ensayos clínicos realizados 
en pacientes pediátricos. Tampoco parece demostrarse 
un gran efecto clínico, a tenor de los datos recogidos, 
pese a las obvias limitaciones del estudio. Además se tra-
ta de fármacos no exentos de efectos secundarios en su 
uso, así como potenciales reacciones adversas en cuan-
to a su sobredosificación e ingesta accidental, por lo que 
incluso sociedades científicas como la “Food and Drug 
Administration” nortemericana, desde 2008, emitió la re-
comendación de no administrar estos medicamentos en 
menores de 2 años y servicios de salud de Reino Unido o 
Canadá los desaconsejan en los menores de 6. 

CONCLUSIONES
Consideramos que el uso de estos fármacos debe replan-
tearse en la práctica clínica habitual, tanto por la inexis-
tencia de evidencia científica, la benignidad de los pro-
cesos para los que suelen ser aconsejados así como los 
potenciales peligros que su utilización implica. Aporta-
mos a estas razones los resultados inespecíficos obteni-
dos respecto a la valoración subjetiva realizada por los 
padres. Sin embargo existe una gran carga de demanda 
por parte de las familias, pese a su valoración posterior 
más discreta. Se reconocen las limitaciones de este estu-
dio, precisando un estudio más completo, multicéntrico y 
aleatorizado para realizar conclusiones válidas más allá 
de las opiniones de los autores de éste.
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Traumatismo craneoencefálico en la puerta de urgencias. 
¿Es necesario irradiar?

Huertas Sánchez AM *, Pascua Santamaría AE *, Arsenal Cano L *, 
Vaquer Herrero R *, Del Cañizo Moreira M *, Gomez De la Fuente M *.

Servicio de Pediatría. Unidad de Urgencias de Pediatría. 
Hospital General Universitario de Alicante. Alicante.

INTRODUCCIÓN
El Traumatismo Craneoencefálico (TCE) se define como 
cualquier alteración física o funcional producida por 
fuerzas mecánicas que actúan sobre el encéfalo o alguna 
de sus cubiertas. El TCE supone una causa frecuente de 
consulta en Urgencias.
El objetivo de nuestro trabajo es la revisión de los TCE 
en Urgencias de Pediatría, centrándonos en los signos y 
síntomas presentados así como las pruebas complemen-
tarias realizadas, principalmente la radiografía de cráneo. 

MATERIAL Y MÉTODOS
Revisión retrospectiva de los pacientes diagnosticados de 
TCE atendidos en el servicio de Urgencias de Pediatría 
de nuestro hospital desde Enero 2012 hasta Diciembre 
2012. Se recogen las siguientes variables: edad, sexo, 
mecanismo lesión, horas transcurridas desde el trauma-
tismo, síntomas (pérdida conciencia, amnesia, vómitos, 
cefalea, alteración comportamiento, cefalohematoma, 
herida inciso-contusa, nivel conciencia según escala 
Glasgow, alteraciones exploración neurológica), reali-
zación de pruebas complementarias, observación en Ur-
gencias, realización radiografía de cráneo, resultado ra-
diografía, realización TAC craneal, resultado TAC. 

RESULTADOS
Se incluyeron 1220 pacientes, constituyendo el 4% del 
total de las consultas a Urgencias de Pediatría de nuestro 
hospital durante el año 2012. El 64,2 % fueron varones. 
Aproximadamente el 50% se produjo en menores de 2 
años. Se realizó radiografía simple de cráneo al 26.8 % 
de los pacientes y TAC al 3 %, siendo normal en  96.6% 
y 62.1% de los casos, respectivamente. El 21.1% de las 
radiografías se realizaron en mayores de 2 años.  Perma-
necieron en Observación de Urgencias el 21% de los pa-
cientes. 
De los niños con radiografías patológicas (11 casos): 6 
se produjeron en menores de 2 años (de los cuales 5 eran 
menores de 1 año), en 6 el mecanismo de lesión fue con-
siderado de alto riesgo y los síntomas más frecuentes fue-
ron alteraciones del comportamiento y vómitos. En 10 de 
los 11 casos presentaron cefalohematoma (9 fueron no 

frontales). 1 de los casos resultó ser un falso positivo, al 
comparar con TAC. 
De los niños con TAC patológico (14 casos): 6 se produ-
jeron en menores de 2 años (5 en menores de 1 año), en 8 
el mecanismo de lesión fue considerado de alto riesgo, y 
lo síntomas más frecuentes fueron alteraciones del com-
portamiento y vómitos. En 9 de los casos previamente se 
había realizado radiografía de cráneo que resultó patoló-
gica. 11 de los 14 casos presentaron cefalohematoma (de 
los cuales, 8 fueron no frontales).

DISCUSIÓN
El TCE es una patología de consulta frecuente en Ur-
gencias de Pediatría, siendo en la mayoría de casos una 
patología leve. Consideramos que en nuestro hospital 
se realizan un elevado número de radiografías que en la 
mayoría de los casos son normales. El 21% de ellas, se 
realizan en mayores de dos años, que podrían eliminarse 
según las recomendaciones actuales. Aunque con el pe-
queño número de pacientes con lesión asociada no pode-
mos extraer conclusiones fiables, la mayoría de fracturas 
se asociaron a cefalohematomas no frontales, por lo que 
éste también podría ser un factor determinante a la hora 
de solicitar una radiografía, así como el mecanismo de 
lesión y la edad del paciente. 

CONCLUSIÓN
El TCE es una patología relativamente frecuente en las 
urgencias pediátricas. Consideramos que en nuestro hos-
pital se realizan un elevado número de radiografías que 
en la mayoría de los casos son normales, por lo que re-
comendamos limitar su utilización a los menores de dos 
años, y principalmente en los menores de un año o con 
factores de riesgo asociados, como cefalohematomas no 
frontales o mecanismo de alto riesgo. En cuanto número 
de TAC solicitados, consideramos que solemos mante-
ner una actitud expectante en muchos casos, ya que nues-
tros números son bastante inferiores a los reportados en 
la bibliografía. Pese a todo, nunca debemos olvidar que 
hay que individualizar en cada caso y lo más importante 
siempre es el juicio clínico. 
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Dificultad diagnostica en caso de  apendicitis aguda.

Gramage Tormo J, Atienza Almarcha T, García Avilés B, Castaño Iglesias C, 
*Servicio de Pediatría, Hospital Universitario San Juan. Alicante.

INTRODUCCIÓN
La apendicitis aguda es la primera causa de abdomen 
quirúrgico en la infancia. A pesar de ser una patología 
bien conocida y sospechada ante un niño con dolor 
abdominal, el diagnóstico en ocasiones resulta difícil 
y tardío, lo que condiciona errores de diagnóstico ( 
laparoscopias en blanco o retrasos en el diagnóstico). 
El síntoma principal es el dolor abdominal periumbi-
lical que suele ir acompañado de anorexia, naúseas, 
vómitos y fiebre o febrícula.  

CASO CLINICO
Niño de 7 años que acude por vómitos y diarrea de 5 
días de evolución, asociando febrícula. Antecedentes 
familiares y personales sin interés. Al ingreso presen-
ta un regular estado general, ojeroso, palidez cutánea, 
mal perfundido. ACP: normal. Abdomen doloroso a la 
palpación, predominante en flanco derecho, blumberg 
y psoas negativo, no signos de irritación peritoneal. 
Puñopercusión renal bilateral negativa. Neurológico: 
decaído, Glasgow 15/15. meningeos negativos. Exa-
menes complementarios: leucocitosis con neutrofilia, 
PCR elevada ( >25mg/dl), hemocultivo y urocultivo 
negativo. Rx tórax normal. Ecografía abdominal-re-
nal: hipoplasia riñón izquierdo con hipertrofia com-

pensadora del riñón derecho. Aumento de ecogenici-
dad en polo renal inferior derecho. Ante las Imágenes 
compatibles con pielonefritis aguda derecha, se inicia 
tratamiento iv con cefotaxima. Mala evolución del 
cuadro clínico con aumento de reactantes de fase agu-
da y focalización del dolor más en  FID a las 48 ho-
ras de ingreso, por lo que se repiten pruebas comple-
mentarias ( Radiografia tórax y ecografía abdominal) 
donde se visualiza un proceso inflamatorio de origen 
apendicular en situación atípica  lateral y ascenden-
te en contacto con polo inferior derecho. Hallazgos 
compatibles con apendicitis aguda, que se confirman 
tras realizada la intervención quirúrgica tras 4 días de 
ingreso.  

CONCLUSIONES
La apendicitis aguda puede presentarse de diferentes 
formas clínicas y el diagnóstico es fundamentalmente 
clínico.
En nuestro caso, por su localización atípica, ha difi-
cultado el diagnóstico y las pruebas complementarias 
inicialmente no han ayudado a confirmarlo
En todo niño con dolor abdominal y reactantes de fase 
aguda elevados, siempre hay que  incluir la apendi-
citis aguda  en el diagnostico diferencial, para evitar  
posibles complicaciones de un diagnóstico tardío.
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Hemorragias retinianas en lactante.

Lozano Pérez R, Rocamora V, Togo A, Amor M* 
  *Servicio de Pediatría. Hospital Clínico Universitario. Valencia.

INTRODUCCIÓN
Las hemorragias retinianas son un signo del síndrome 
del niño zarandeado.Se provocan por ruptura de los 
vasos por el movimiento de aceleración y decelera-
ción.
Es importante que el fondo de ojo se haga por un pro-
fesional oftalmólogo, con midriasis de pupilas, y que 
nos indique la forma, la localización y extensión de 
las hemorragias que nos ayudaran a distinguirlas de 
hemorragias producidas por otras patologías.

CASO CLÍNICO
Lactante de 6 meses de edad que ingresa por 1ª vez en 
lactantes por rechazo alimentario y sospecha de bac-
teriemia. Se objetiva durante el ingreso hematomas en 
resolución en frente y zonas acras,petequias en miem-
bro superior donde se realizó extracción sanguínea.
Como antecedentes destaca un seguimiento en hema-
tología por hematomas espontáneos desde el mes de 
vida, con resultados analíticos normales, tanto en coa-
gulación como factores extrínsecos e intrínsecos de la 
coagulación.
Durante su ingreso desaparecen los hematomas, y tras 
el resultado negativo de los hemocultivos se decide 
alta.
Dos semanas posteriormente ingresa por pérdida de 
conocimiento tras un vómito alimentario, recuperan-
do la conciencia posteriormente sin incidencias. El 
EEG y ECG que son normales, así como ecografía 
transfontanelar.Tras el estudio normal y estabilidad 
clínica de la paciente se decide alta.

Cinco días más tarde es remitida para ingreso desde 
hematología por cuadro de irritabilidad y fontanela 
abombada. En la exploración destacan hematomas en 
miembros inferiores y petequias en zona de punción.
No presentaba cuadro infeccioso por lo que se decide 
realizar fondo de ojo, donde se se observan hemorra-
gias en llama retinianas en ambos ojos, cuadrando con 
posible niño maltratado. Se solicita TAC que infor-
man como normal.Durante su ingreso se realiza RMN 
normal, y persiste la clínica de hipertensión endocra-
neal, mejorando la irritabilidad.Se realizan fondos de 
ojo desapareciendo las hemorragias y quedando sin 
secuelas.Observamos la paciente como presentaba 
crisis de llanto con la marcha de la madre y somno-
lencia y rechazo alimentario al quedar con el padre. 
Tras una revisión bibliográfica concluimos como las 
hemorragias retinianas, junto con signos neurológi-
cos, sin mostrar traumatismo externo es, aunque no 
patognomónico, muy característica de síndrome del 
niño zarandeado.
Nuestra paciente, se recuperó sin secuelas, y reinte-
rrogando al padre, acepta que con la pérdida de cono-
cimiento, la lactante fue zarandeada fuertemente.

COMENTARIOS
El sindrome del niño zarandeado, es un tipo de mal-
trato, aunque con la diferencia de no ser un daño rea-
lizado de forma consciente con la intención de dañar 
al lactante.
Se ve influenciado por la anatomía de la cabeza del 
lactante y la debilidad de la musculatura cervical.
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Vomitos cetonémicos: ¿suero de rehidratacion, carga de glucosa 
u ondansetrón?

Martí Masanet M *, Muñoz Tormo-Figueres A *, Quinzá Franqueza L *, 
Bretón Martínez J R *, Ballester Asensio E *, Codoñer Franch P *.  
* Servicio de Pediatría. Hospital Universitario Dr. Peset. Valencia.

INTRODUCCIÓN
Los vómitos se definen como la expulsión forzada de 
contenido gástrico por la boca y constituyen un mo-
tivo frecuente de consulta al Pediatra. Su presencia 
debe alertar al pediatra para distinguir si forma parte 
de un proceso autolimitado o si forma parte del con-
texto de una enfermedad grave.
Los estados de cetosis son causa y consecuencia  de 
los  vómitos y pueden preceder a la hipoglucemia. En 
la actualidad, disponemos de un test fácil y rápido 
para determinar la glucemia y cetonemia capilar. 
El ondansetrón es un fármaco que ha mostrado su uti-
lidad en el manejo de los vómitos por su eficacia y 
escasos efectos secundarios.

MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio descriptivo y analítico de los casos que con-
sultaron por vómitos desde Abril 2012 a Enero 2013 
con determinación de glucemia y cetonemia a su lle-
gada a Urgencias. Se excluyeron aquellos en que se 
había administrado antiemético en domicilio. Se con-
sideró cetosis una cetonemia > 0,5 mmol/l (leve 0,5-
0,9, moderada 1,0-2,9 e intensa > 3,0). Entre aquellos 
que presentaron cetosis a su llegada, se comparó la 
proporción en que se controlaron los vómitos con la 
administración de carga de glucosa oral frente a en-
sayo de tolerancia con solución de rehidratación oral 
(SRO) o administración de ondansetrón oral. Tam-
bién se estudió si el porcentaje de respuesta a cada 
modalidad de tratamiento guardaba relación con la 
intensidad de la cetonemia.

RESULTADOS
Se incluyeron 201 pacientes, 110 varones (55%). Me-
diana de edad: 4,7 años. La mediana de horas de evo-
lución fue de 8 y de vómitos diarios de 6. Presentaron 
deshidratación 7 casos (3,5%), 6 leves y una mode-
rada. Media del valor de glucemia: 99 mg/dl [40 – 
213 mg/dl], con un caso (0,5%) de hipoglucemia (40 
mg/dl). Mediana del valor de cetonemia: 1,6 [0 – 7,6 

mmol/L]. Presentaron cetosis 162 pacientes (81%): 
leve 30 casos (15%), moderada 72 casos (36%) y 
grave 59 casos (29%). Entre los casos con cetosis se 
intentó tolerancia oral con SRO en 79 casos (49%), 
se administró carga oral de glucosa en 38 (24%) y on-
dansetrón oral en 42 (26%). Entre los 79 casos en que 
se procedió a tolerancia oral con SRO el tratamiento 
fracasó en 16 (20%). Entre los 38 en que se adminis-
tró carga de glucosa en 2 (5%) y entre los 42 que se 
administró ondansetrón oral, en 7 (17%). La propor-
ción de fracaso con carga de glucosa fue claramente 
inferior al intento de tolerancia con SRO (p=0,035). 
La comparación entre la carga oral de glucosa y el 
tratamiento con ondansetrón oral no alcanzó signifi-
cación estadística (p=0,21) a pesar de que el fracaso 
fue 3 veces menor con la primera.

DISCUSIÓN
La cetonemia se puede revertir con la administración 
de una carga de glucosa oral (0,5-1 gr/kg peso), por 
lo que con el estudio se pretendía estimar la utilidad 
clínica de la determinación de cetonemia en los cua-
dros de vómitos y comprobar si en los casos de ceto-
nemia elevada, la administración de una carga oral de 
glucosa puede revertir el cuadro de vómitos evitando 
la administración de ondansetrón. Así, a los pacien-
tes que llegaban a urgencias por clínica de vómitos, 
se les realizó una valoración clínica inicial, tratando 
de descartar de una forma rápida problemas graves, y 
se actuó sobre la sintomatología utilizando la vía oral 
si no estaba contraindicada: SRO, carga de glucosa u 
ondansetrón.

CONCLUSIONES
En niños que presentan vómitos y cetonemia elevada, 
la administración de una carga oral de glucosa resulta 
más eficaz que la tolerancia oral con SRO y tan eficaz 
como la administración de ondansetrón (sin la nece-
sidad de recurrir al empleo de esta medicación en un 
primer momento).
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Accidentes infantiles: descripción epidemiológica 
en zona costera.

Atienza Almarcha T,  Carratalá Marco F, Gramaje Tormo J, Pastor Ferrándiz L,  Juste Ruiz M.
Servicio de Pediatría. Hospital Universitario San Juan de Alicante. Alicante.

INTRODUCCIÓN
Los accidentes infantiles constituyen la primera causa 
de muerte en niños mayores de 1 año, representando 
una importante causa de morbilidad y consumo de 
recursos sanitarios. Objetivo: establecer la prevalen-
cia de accidentes en niños atendidos en el servicio de 
urgencias pediátricas de nuestro hospital, situado en 
zona turística, y determinar su influencia en período 
estival respecto al resto del año.

MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio descriptivo transversal de prevalencias, in-
cluyendo población de 0 a 14 años atendidos en el 
servicio de urgencias de pediatría durante un año, por 
accidentes agrupados en TCE, cuerpo extraño e in-
gesta de sustancias. Excluyendo los pacientes atendi-
dos por traumatología del servicio de urgencias.

RESULTADOS
 287 pacientes (n niños = 155; n niñas = 132 ) con una 
media de edad de 3 años y una prevalencia mayor en 
niños 54% que en niñas 46%. El grupo de edad más 
afectado es el de lactantes menores de 24 meses con 
un 48%, mientras que los adolescentes son los que 
menos se atienden 6%.  Los accidentes atendidos por 

pediatría corresponden al 2,4% respecto al total de ur-
gencias. Se observan tres picos de incidencia en los 
meses de noviembre, diciembre y julio. En período 
estival se produce un 32,4% de los accidentes, mien-
tras que el 67,6% restante se produce en época no es-
tival. El TCE es el tipo de accidente más frecuente en 
época estival, siendo el doble de prevalente respecto 
al resto del año de forma estadísticamente significa-
tiva (OR=1,72; IC 95% 1,05-2,85). Estratificado por 
grupos de edad, esta diferencia también es significati-
va en preescolares (OR=2,99; IC 95% 1,18-7,57). Los 
lactantes tienen la mitad de probabilidad de presentar 
un cuerpo extraño en época estival respecto al resto 
del año con significación estadística (OR= 0,417;IC 
95%= 0,17-0,99). Se observa una menor prevalen-
cia de ingesta de sustancias en preescolares (OR = 
0,114;IC 95% 0,014-0,908).
Discusión y conclusiones:
1. Nuestro estudio confirma, al igual que la literatura 
médica, que el TCE es el accidente más frecuente en 
la infancia.
2. Afirmamos la necesidad de intervención precoz so-
bre factores de riesgo modificables, especialmente en 
época estival, debido a la alta prevalencia en nuestro 
medio.
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Retinoblastoma: importancia del diagnóstico precoz en 
Atención Primaria.

Parra Llorca A*, Escobar Pirela H*, García Wiliams S*, 
Igual Estellés L*, Harto M**,. Balaguer Guill J*.  

*Servicio de Oncología Pediátrica. **Servicio de Oftalmología. 
Hospital Universitario y Politécnico la Fe. Valencia. 

INTRODUCCIÓN
El Retinoblastoma es el tumor intraocular más fre-
cuente en la infancia. 
  Presenta una incidencia de 1/15.000 recién nacidos 
vivos. Existen formas esporádicas, (característica-
mente unilaterales, con edad media al diagnóstico de 
2 años) y hereditarias (suelen ser bilaterales y asocian 
segundos tumores, diagnosticándose más precozmen-
te, hacia los 12 meses de edad). La incidencia es simi-
lar por sexos y raza.
La presentación clínica más frecuente es la leucocoria 
(54%),seguida del estrabismo (19%), disminución de 
la visión (4%) e inflamación ocular (5%). Sólo un 5% 
presentan historia familiar.  En países desarrollados 
como el nuestro, suelen ser intraoculares, pero en paí-
ses en vías de desarrollo pueden ser metastásicos. 
El diagnóstico diferencial se debe realizar con el ví-
treo primario hiperplásico persistente, enfermedad de 
Coats, retinopatía del prematuro, y catarata congénita,  
entre otras. El estudio de extensión incluye: exámen 
físico y oftalmológico completo, ecografía ocular y 
RMN craneal con gadolinio, citología de LCR, aspi-
rado de médula ósea si afectación de sangre perifé-
rica +/- gammagrafía ósea dependiendo del estadío.                                                                                                          
Las diferentes opciones de tratamiento abarcan: enu-
cleación inicial o quimioreducción (sistémica o in-
traarterial), seguida de consolidación con tratamiento 
local (crioterapia, fotocoagulación +/- braquiterapia o 
radioterapia externa). La supervivencia global (SG) a 
los 5 años es del 94%, pero en los metastásicos la SG 
se reduce al 50% al año del diagnóstico.

MATERIAL Y MÉTODOS
Revisión retrospectiva de los pacientes diagnostica-
dos y tratados en el Hospital Universitario y Politéc-
nico La Fe de Valencia entre 2006-2013.

RESULTADOS
En el periodo de estudio se detectaron 20 pacientes : 
11 niños (55%) y 9 niñas (45%). 15 pacientes presen-
tan afectación unilateral (75%), con una edad media 
al diagnóstico de 20 meses (rango de 3 a 54 meses ) y 
una mediana de 22 meses. En 5 pacientes el tumor fue 
bilateral (25%), con una edad media al diagnóstico de 
18.8 meses (rango de 5 a 19 meses ) y mediana de 18 
meses. Todos ellos fueron intraoculares. En el total 
de 25 globos oculares diagnosticados, los estadíos de 
Reese-Ellworth fueron: 12% estadio II, 16% estadio 
II-III, 28% estadio IV y 44% estadio V.  El tiempo me-
dio desde la aparición de los síntomas hasta el diag-
nóstico (retraso diagnóstico) fue de 2.8 meses (me-
diana: 1 mes). El tratamiento se realizó dependiendo 
del estadío al diagnóstico, realizando enucleación en 
el 66.6% de los globos oculares, en un paciente de 
forma bilateral por fallo del tratamiento conserva-
dor. El 84% recibieron  quimioterapia (QMT) sisté-
mica (quimioreducción o tras enucleación en caso de 
factores de riesgo histológico) y el 16% se trató con 
QMT intraarterial. Todos ellos se consolidaron con 
tratamiento local por parte de oftalmología y un 20% 
requirió braquiterapia. Hubo un  5% de recidivas res-
catadas con megaterapia y trasplante autólogo.

DISCUSIÓN Y CONCLUSIONES
Es imprescindible la exploración ocular en cada revi-
sión pediátrica, teniendo en cuenta en el diagnóstico 
diferencial el retinoblastoma, ya que una derivación 
precoz al hospital de referencia puede mejorar el pro-
nóstico vital y visual del paciente.
Los tumores bilaterales se diagnostican en edades 
más precoces.
El tratamiento debe realizarse por un equipo pediátri-
co multidisciplinar.
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Inmunoterapia y complicaciones infecciosas: nuevos retos 
diagnósticos y de manejo.

Juan Ribelles A, Marco Hernández AV, Arcos Machancoses JV, 
Fuentes Socorro C, Navarro Fernández JM, Verdeguer Miralles A.

Servicio de Oncología Pediátrica. Hospital universitari i politècnic La Fe. València.

INTRODUCCIÓN
La inmunoterapia es un tratamiento empleado en dis-
tintas enfermedades neoplásicas y se basa en el uso 
de agentes biológicos específicamente dirigidos a cé-
lulas diana determinadas. Está contemplada dentro de 
protocolos de tratamiento de algunos tumores como 
es el caso del neuroblastoma aunque muchos de los 
tratamientos se encuentran en estudio formando par-
te de ensayos clínicos. Son tratamientos que no están 
exentos de efectos secundarios que pueden tener con-
secuencias graves. Presentamos un caso de complica-
ción infecciosa multisistémica en paciente que recibe 
inmunoterapia. 

CASO CLÍNICO
Paciente de 6 años diagnosticado de neuroblastoma 
refractario en tercera recaída hospitalizado para reci-
bir inmunoterapia con IL-6 subcutánea y anticuerpo 
monoclonal anti-GD2. Inicia cuadro febril con cons-
tantes vitales estables y estado general mantenido 
por lo que se atribuye a la inmunoterapia y se trata 
de forma sintomática. 24 horas después precisa sus-
pender tratamiento inmune por empeoramiento del 
estado general, hipertermia de 40ºC, inestabilidad 
hemodinámica y síndrome de fuga capilar. Se obser-
va elevación de reactantes de fase aguda con PCR de 
323,5 mg/L y procalcitonina de 3,21 ng/ml. En radio-
grafía de tórax se objetiva patrón intersticial compa-
tible con edema, por lo que se inicia tratamiento de 
soporte. Al no presentar mejoría y persistir la fiebre, 
se decide iniciar antibioterapia empírica con cefepi-
me, previa extracción de cultivos. En radiografía de 
tórax de control a los 4 días de la previa se observa 
condensación en língula y retrocardíaca izquierda con 
derrame pleural compatible con proceso infeccioso. 
Se decide modificar pauta antibiótica por meropenem 
y linezolid ante cuadro febril refractario a 72 horas 
de monoterapia con cefepime. Posteriormente se in-
forma de aislamiento de S.aureus meticilín sensible 
en hemocultivo y el paciente presenta mejoría clínica 
progresiva, con descenso de reactantes de fase aguda.
Persiste febrícula y aparece tumoración en proximi-

dades del reservorio del catéter venoso central. Ante 
sospecha de infección relacionada con catéter se deci-
de retirada del mismo y drenaje del abceso, con aisla-
miento de S.aureus tanto en el pus como en punta del 
catéter. Se realiza ecocardiografía que desca endo-
carditis. Tras mejoría del cuadro y permanecer 3 días 
afebril aparece dolor y limitación de la movilidad de 
la cadera izquierda con resonancia compatible con ar-
tritis séptica que requiere artrotomía e inmovilización 
posterior con férula. Sin realizar cambios en la pauta 
antibiótica presenta mejoría clínica, descenso de re-
actantes y desaparición de la fiebre, lo que permite el 
alta hospitalaria con los diagnósticos de sepsis, neu-
monía y artritis de cadera por S.aureus relacionado 
con catéter venoso central, sin poder descartar toxi-
cidad y síndrome de respuesta inflamatoria sistémica 
secundarios inmunoterapia. 

COMENTARIOS
La bacteriemia relacionada con catéter por S. Aureus 
es una de las primeras causas de infección nosoco-
mial sistémica presentando una mortalidad de hasta 
un 4%. Es característica la presencia de émbolos sép-
ticos que afectan a pulmón, corazón, hueso y otros 
órganos. Entre los factores de riesgo que predisponen 
a la infección se encuentran los cuerpos extraños, la 
colonización nasal, el uso de drogas y la inmunosu-
presión. Sin embargo, el primer factor de riesgo aso-
ciado es la presencia de catéteres intravasculares.
Además de ser un factor de riesgo para presentar in-
fecciones sistémicas, el tratamiento inmunoterápico 
con IL-6 y anti-GD2 supone un reto en el diagnóstico 
diferencial, ya que como efectos secundarios son fre-
cuentes la fiebre y los cuadros sepsis-like o síndrome 
de respuesta inflamatoria sistémica, pudiendo produ-
cir elevación de reactantes de fase aguda. Ante esta 
dificultad diagnóstica, es de vital importancia el ini-
cio precoz de un tratamiento antibiótico y de soporte 
adecuados. En nuestro paciente ambos factores, el in-
feccioso y la toxicidad secundaria a la inmunoterapia, 
coexistieron y probablemente se solaparon. 
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Síndrome linfoproliferativo tardío a los 4 años de 
trasplante hepato-renal.

*Juan Ribelles A, *Parra Llorca A, **Arcos Machancoses JV, *Martín Benlloch J, 
*Román Ortiz E, *Mendizabal Oteiza S, **Polo Miquel B. 

* Servicio de Nefrología infantil.** Servicio de Medicina digestiva infantil. 
Hospital universitari i politècnic la Fe. Valencia

INTRODUCCIÓN
El síndrome linfoproliferativo tardío (SLPT) es in-
frecuente en pacientes pediátricos postrasplantados y 
puede tener mal pronóstico si no existe una sospecha 
clínica y un inicio precoz del tratamiento. La mayoría 
de los casos son producidos por el virus Epstein-Barr 
(VEB) que induce una proliferación monoclonal de 
células B. Presentamos un caso clínico sobre SLPT 
en paciente trasplantado hepato-renal al cuarto año de 
evolución para remarcar las claves de diagnóstico y 
manejo. 

CASO CLÍNICO
Paciente de 6 años trasplantado hepato-renal a los 2 
años por displasia renal asociada a fibrosis hepática 
congénita que ingresa por cuadro febril, cefalea, un 
vómito y decaimiento progresivo. Inmunosuprimido 
de inducción con basiliximab y mantenimiento con 
prednisona, tacrólimus y micofenolato. Pretrasplan-
te presentaba serología IgG e IgM CMV negativas e 
IgG e IgM VEB positivas. A la exploración destaca 
decaimiento, orofaringe hiperémica con exudado y 
esplenomegalia de 4 cm bajo reborde costal. En he-
mograma se observa leucopenia con linfopenia y mo-
nocitosis. Presenta función estable del injerto renal y 
función hepática conservada. Dada la sospecha clí-
nica de SLPT, se reduce inmunosupresión y se inicia 
tratamiento con inmunoglobulinas y ganciclovir. Pre-
senta viremia inicial para VEB negativa con aumen-
to significativo hasta 9000 copias/mL a las 48 horas 
y se descarta coinfección por CMV. Se realiza ade-
no-amigdalectomía y estudio anatomopatológico y 

de impronta observando hiperplasia folicular linfoide 
con proliferación monoclonal de célula B confirman-
do la sospecha clínica. 

Presenta una buena respuesta al tratamiento con nor-
malización de parámetros hematológicos y negativi-
zación de la carga viral. Se realiza RM cerebral por la 
clínica neurológica al inicio del cuadro, descartando 
afectación nerviosa central. No se observan anoma-
lías ecográficas del bazo ni del injerto hepático ni re-
nal. Se realiza conversión de la inmunosupresión a 
everolimus y minimización de tacrólimus y predni-
sona, observándose regresión de la esplenomegalia y 
mejoría progresiva por lo que se remite a domicilio 
manteniendo tratamiento con ganciclovir. 

COMENTARIOS
- La incidencia de síndrome linfoproliferativo 
post-trasplante renal en nuestra unidad es del 0,5%. 
- En ausencia de afectación ganglionar el diagnóstico 
de confirmación es sencillo dada la accesibilidad del 
tejido linfoide amigdalar. 
- La base del tratamiento es la reducción de la inmu-
nosupresión, la terapia antiviral, los anticuerpos mo-
noclonales anti células B y la quimioterapia. 
- Una opción terapéutica eficaz en estos casos son los 
inhibidores mTOR dado su mayor perfil antiprolife-
rativo. 
- Ante cuadro clínico y analítico compatible es funda-
mental un diagnóstico precoz para iniciar tratamiento 
antiviral y frenar la evolución hacia una entidad que 
cumpla criterios de linfoma maligno. 
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Fibromatosis infantiles, a propósito de cuatro casos.

Quinzá Franqueza L*, Muñoz Tormo-Figueres A*, Martí Masanet M*, 
Pons Morales S*, Montaner Alonso D**, Bernat García J***.

*Servicio de Pediatria. **Servicio de Traumatología. 
***Servicio de Dermatología. Hospital Doctor Peset. Valencia.

INTRODUCCIÓN
Incluyen un grupo heterogéneo de proliferaciones fi-
broblásticas y miofibroblásticas que afectan de forma 
casi exclusiva a los niños, y que con frecuencia plan-
tean un problema de diagnóstico diferencial histopato-
lógico, más por su desconocimiento que por auténtica 
dificultad. Son lesiones  poco frecuentes que tienen en 
común la diferenciación fibroblástica y miofibroblás-
tica, y un comportamiento biológico intermedio entre 
las lesiones benignas y las malignas, con tendencia a 
la recidiva local pero sin capacidad metastásica. Es 
importante conocer las claves del diagnóstico histo-
patológico porque hallazgos de aparente malignidad 
histológica pueden interpretarse erróneamente y dar 
lugar a tratamientos radicales, muchas veces innece-
sarios, en pacientes de corta edad. Presentamos cuatro 
casos de fibromatosis infantil.

CASO 1: niña de 10 meses de edad que consulta por 
lesión subcutánea indurada asintomática en pubis y 
labios mayores de semanas de evolución. La lesión 
era más palpable que visible. En RM pélvica se obje-
tivó tumoración en vertiente anterior de ambos labios 
mayores y monte de Venus predominante en tejido 
celular subcutáneo.

CASO 2: varón de 1 mes de vida que presenta desde 
el nacimiento lesión subcutánea indurada  en hipo-
condrio derecho, adherida, elástica, móvil y eritemato 
azulada en superficie.
En ambos casos se realizó biopsia de la lesión, siendo 
el diagnóstico histopatológico compatible con lipofi-
bromatosis. Tejido adiposo (adipocitos maduros) con 
bandas de fibrosis, con abundantes células fusiformes 
que tienen aspecto de fibroblastos inmaduros, conser-
va arquitectura general. Mitosis escasas sin atipia ci-
tológica. HP: positividad focal y variable para actina 
músculo liso, proteína S-100, CD34 y EMA. Desmina 
y CK negativas. Es la forma de fibromatosis infantil 
más común. Aparecen uno o múltiples tumores fibro-
sos que afectan piel, tejido celular subcutáneo, mús-
culos, huesos y/o vísceras. Tendencia a la involución 
espontanea y pronóstico condicionado por la afecta-

ción visceral. Tratamiento individualizado, siendo  la 
exéresis quirúrgica de elección en caso de compromi-
so funcional. El estudio de extensión en ambos casos 
no mostró alteraciones. Por la localización y exten-
sión de las lesiones, se decidió actitud conservadora, 
con regresión parcial de la lesiones en ambos casos.

CASO 3: niño de 6 años con dos lesiones de rápi-
do crecimiento en mano derecha. Los padres referían 
antecedente traumático previo a la aparición de las 
mismas.  Lesiones subepidérmicas, induradas, erite-
matosas, sólo dolorosas a la palpación. En RM dos 
tumoraciones subcutáneas a modo de masas nodula-
res bien definidas.

CASO 4: niño de 7 años con  lesión indurada, mal 
delimitada, en eminencia tenar de mano derecha, de 
meses de evolución. No antecedente traumático.
Las lesiones fueron extirpadas con resolución com-
pleta y sin secuelas. El estudio anatomopatológico 
demostró tumoración compuesta por fascículos entre-
lazados de células fusiformes con inclusiones eosinó-
filas yuxtanucleares aisladas, que se teñían de color 
rojo púrpura con tricrómico de Masson. La IH mostró 
positividad para actina alfa del músculo liso y vimen-
tina, compatible con fibromatosis digital infantil. Es 
un tumor benigno de la  infancia con alta tendencia 
a la recidiva, pero sin capacidad metastásica.  Si hay 
afectación en la movilidad articular se recomienda 
extirpación quirúrgica, aunque hay casos de regresión 
espontánea.

COMENTARIOS
Aun siendo lesiones de carácter benigno, es preciso 
realizar diagnóstico diferencial con dermatofibromas, 
leiomiomas y hemangiopericitomas, así como con 
procesos más infrecuentes como el sarcoma miofi-
broblástico, Este último tiene un curso agresivo, en 
contraste con el comportamiento generalmente benig-
no y autolimitado de las fibromatosis. Considerar las 
inclusiones eosinofílicas características de fibromato-
sis digital infantil.
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Tumor cerebral de presentación atípica.

Navarro Gallego, A.B*,  Amat Bou, M*,  Centelles Sales, I* ,  Martín Parra, B*. 
* Servicio Pediatría Hospital General Castellón. Castellón.

INTRODUCCIÓN
Los tumores cerebrales son los tumores sólidos más 
frecuentes en niños (incidencia de 3/100.000 niños) 
y suponen la primera causa de muerte por cáncer en 
la infancia. La etiología es desconocida aunque en un 
4% de los casos se asocian a enfermedades heredita-
rias (Neurofibromatosis I y II, Esclerosis Tuberosa, 
etc…). 
Los tipos más frecuentes en la infancia son los as-
trocitomas, seguidos de los de estirpe embrionaria; 
variando el orden de frecuencia según la edad de pre-
sentación.
En más del 50% de los casos se localizan a nivel in-
fratentorial, principalmente en menores de 5 años.
Los síntomas que producen son inespecíficos y de-
penden principalmente de la localización, siendo los 
más frecuentes los debidos a la hidrocefalia y la foca-
lidad neurológica.  DICHA INESPECIFICIDAD RE-
TRASA EL DIAGNÓSTICO, AUMENTA LA INCI-
DENCIA DE SECUELAS POSTRATAMIENTO Y 
LA MORTALIDAD.

CASO CLÍNICO
Niño de 29 meses que acude al servicio de urgencias 
por presentar decaimiento, somnolencia e irritabili-
dad de 2 días de evolución. Refieren sensación dis-
térmica y únicamente asocia un vómito de contenido 
alimentario el día previo. No presenta antecedentes 
de interés y tiene un desarrollo psicomotor normal. 
A la exploración presenta FC 75-85 lpm,  TA 107/65 

mmHg y se encuentra somnoliento e irritable, con 
Glasgow oscilante entre 9 y 11, con pupilas reactivas 
lentas, discreta anisocoria y rigidez de nuca. Ante la 
sospecha clínica de posible encefalitis con signos de 
hipertensión intracraneal, se realiza TAC craneal don-
de se observa gran masa supratentorial infiltrante en 
lóbulo frontal derecho con extensión a cuerpo calloso, 
en cuyo interior se encuentran áreas de calcificación, 
y que asocia dilatación y deformidad de ventrículos 
laterales y gran edema cerebral con pérdida de surcos 
craneales. Ante los hallazgos se traslada a UCIP para 
monitorización y estabilización previa a traslado al 
Hospital de referencia.

COMENTARIOS
Los tumores cerebrales son una patología grave de 
pronóstico infausto por lo que es de vital importancia 
su diagnóstico precoz, complicado en la mayoría de 
los casos por la poca especificidad de los signos y sín-
tomas que presentan estos pacientes y sobretodo en 
los menores de 5 años por la dificultad en la expresión 
de los mismos. Habitualmente aparece una clínica in-
sidiosa consistente en cefalea, vómitos y alteraciones 
tanto en el comportamiento como en el desarrollo 
psicomotor. Aunque los síntomas suelen ser inespe-
cíficos, en nuestro caso la forma de presentación es 
atípica puesto que el paciente estaba previamente 
asintomático a pesar del gran tamaño tumoral y debu-
ta con un cuadro agudo de hipertensión intracraneal.
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Hepatoesplenomegalia y pancitopenia en paciente con 
leucemia aguda: ¿recaída o algo más?

García Williams S*, Rodríguez Vega H**, Parra Llorca A*, Igual Estellés L*, 
Fuentes Socorro C*, Fernández Navarro JM*, Andrés Moreno MM.*

*Servicio de Oncología Pediátrica. **Servicio de Pediatría Infecciosa. 
Hospital Universitario y Politécnico La Fe . Valencia.

INTRODUCCIÓN
La leucemia linfoblástica aguda (LLA) es el tipo 
de cáncer más común en la edad pediátrica con una 
incidencia de 3-4 casos por cada 100,000 niños. Se 
produce como resultado de la mutación y expansión 
clonal de una célula leucémica en la médula ósea que 
sustituye progresivamente el tejido hematopoyético 
sano dando lugar a un descenso de las tres series. Los 
síntomas iniciales más frecuentes son astenia y ano-
rexia, palidez, fiebre y megalias; siendo característico 
que la misma clínica reaparezca en los casos de recaí-
da o recidiva de la enfermedad. Presentamos el caso 
de un paciente que presenta al año de iniciado el trata-
miento, reaparición de la misma clínica que presentó 
al diagnóstico de LLA.

CASO CLÍNICO
Paciente de 3 años diagnosticado de LLA de alto ries-
go por inmunofenotipo T, tratado según protocolo 
vigente SHOP 2005, en primera remisión completa 
tras finalizar inducción. Coincidiendo con la revisión 
programada al año de iniciado el tratamiento, refiere 
clínica de dos semanas de evolución de decaimiento y 
astenia con febrícula. En la exploración física llama la 
atención el regular aspecto general, con palidez cutá-
nea, decaimiento y a la palpación abdominal se detec-
ta hepatoesplenomegalia de aproximadamente 2cm. 
En la analítica sanguínea presenta: PCR 19mg/L. 
Hemoglobina 9.5g/dl, Leucocitos 3.400/mm3 con 
2.100/mm3 Neutrófilos totales y descenso de la cifra 
de plaquetas hasta 86.000/mm3 sin detectar presen-
cia de blastos en sangre periférica. Se realiza punción 
lumbar y aspirado de médula ósea según protocolo 
que descarta recaída de la enfermedad. Se ingresa 
al paciente en la Unidad de hospitalización a domi-
cilio para vigilancia, se suspende quimioterapia oral 
de mantenimiento y se inicia tratamiento antibiótico 
oral ante la sospecha de cuadro infeccioso. Mejoría 
clínica inicial, pero reaparición a los 5 días de fiebre 
elevada a pesar de tratamiento antibiótico oral ade-

cuado asociado a pancitopenia progresiva (Hb 8.7g/
dl, Leucocitos 2.400/mm3 con 1.000/mm3 Neutrófi-
los totales y Plaquetas 78.000/mm3) y hepatoesple-
nomegalia con ecografía inespecífica, por lo que tras 
descartar recidiva de la enfermedad se solicita estu-
dio de leishmaniasis con antígeno en orina que resulta 
positivo y estudio de aspirado de médula ósea donde 
se aisla Leishmania donovani infantum. Tras confir-
mar el diagnóstico de Leishmaniasis visceral se inicia 
tratamiento específico con anfotericina B liposomal a 
dosis de 4mg/kg/días durante 5 días y continuar con 
una dosis semanal hasta completar 6 semanas. La 
evolución posterior es satisfactoria, con recuperación 
completa que permite reiniciar el tratamiento quimio-
terápico sin incidencias.

COMENTARIOS
La Leishmaniasis visceral es una infección parasitaria 
(protozoaria) causada en nuestro medio por la especie 
Leishmania infantum y transmitido por un mosquito 
flebotomo. Se presenta con máxima incidencia en las 
provincias del área mediterránea.  Desde la década de 
los 90 se ha producido un descenso en la incidencia de 
esta enfermedad, sin embargo, sigue siendo una enti-
dad relevante dado que en la actualidad la mayoría de 
casos ocurren en pacientes inmunodeprimidos y entre 
la población pediátrica. El período de incubación va-
ría entre los 8-10 días hasta los 4 meses. La forma de 
presentación suele ser insidiosa con fiebre prolonga-
da, mal estado general, hepatoesplenomegalia y pan-
citopenia. El diagnóstico inicial es clínico y su confir-
mación se realiza con la demostración de la presencia 
del parásito en el tejido afecto (médula ósea). Debido 
a su sintomatología, el diagnóstico diferencial deberá 
realizarse con los procesos hematológicos malignos, 
en especial con la LLA.  El tratamiento de elección 
actualmente es la Anfotericina B liposomal a dosis 
de 4mg/kg/día, con una duración que dependerá de la 
inmunidad del paciente y con buena respuesta en la 
mayoría de casos.
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Linfadenitis cervical con diagnóstico de histiocitosis sinusal con 
patrón tipo Rosai-Dorfman: presentación de un caso.

Schmitz K*, Daza Aguilar S*, Montesinos Sanchis E*, Montalvo García J**. 
*Servicio de Pediatría. **Cirugía Pediátrica. 

Consorcio Hospital General Universitario. Valencia.

INTRODUCCIÓN
La enfermedad de Rosai Dorfman o Histiocitosis Si-
nusal con Linfadenopatías masivas es una rara entidad 
clínica que afecta a los ganglios linfáticos de etiología 
desconocida, aunque se ha asociado con procesos in-
fecciosos previos, por lo que muchos autores la con-
sideran como un trastorno inmunológico post-infec-
cioso. Se ha descrito con mayor frecuencia en África 
y el Caribe. La presentación más común en niños y 
adolescentes es la presencia de adenopatías cervicales 
bilaterales de gran tamaño, mientras que en adultos es 
más frecuente la presentación con manifestaciones ex-
tranodales, como patología de los senos paranasales. 

CASO CLÍNICO 
Niña de 2 años de edad, de ascendencia africana, re-
mitida a la consulta de infecciosas pediátrica desde 
urgencias por adenopatías cervicales bilaterales de un 
mes de evolución con mala respuesta al tratamiento 
antibiótico instaurado (amoxicilina-clavulánico du-
rante 14 días). Las adenopatías habían aumentado de 
tamaño de forma progresiva, siendo en los últimos 
días dolorosas. Presentó fiebre al inicio del cuadro, 
manteniéndose posteriormente afebril, sin síntomas 
constitucionales ni pérdida de peso. Como único an-
tecedente de interés, al inicio del cuadro se objetiva 
una serología positiva para VEB (IgG e IgM). La niña 
no había viajado al extranjero ni había tenido contacto 
con animales. En la exploración presentaba un con-
glomerado adenopático laterocervical derecho de 5x4 
cm, de consistencia blando-gomosa, no fluctuante, sin 
signos inflamatorios externos y en el lado  izquierdo 
otro similar de 2x3cm. No adenopatías en otra locali-
zación, no masas ni megalias en la exploración abdo-
minal, siendo el resto de la exploración anodina. Entre 
los  resultados de las exploraciones complementarias 
solicitadas destaca: Hemograma, bioquímica general, 
ANA y ASLO normales, salvo una leve elevación de 
transaminasas, VSG y LDH; serología positiva para 
VEB  (IgG e IgM), y negativa para CMV, Toxoplas-
ma, Bartonella, VIH, sífilis y adenovirus; poblaciones 
linfocitarias y proteinograma normales (no pico mo-
noclonal), y leve elevación de IgG e IgM; Mantoux 0 

mm y cultivo faríngeo negativo. Entre las pruebas de 
imagen la ecografía cervical sólo mostró adenopatías 
de aspecto reactivo y la radiografía de tórax fue nor-
mal. Ante estos resultados se realizó una PAAF, obte-
niéndose escasa muestra, con presencia de linfocitos 
de pequeño tamaño, y una PCR  para M. tuberculo-
sis negativa. Con estos resultados se decidió actitud 
expectante, pero ante la persistencia de las adenopa-
tías en el tiempo (9 meses) se indicó la realización de 
biopsia-exéresis para estudio microbiológico y anato-
mopatológico. Los estudios microbiológicos fueron 
negativos para bacterias, micobacterias y hongos. La 
anatomía patológica mostró un ganglio de arquitectura 
conservada con fibrosis capsular y marcada histiocito-
sis, los hallazgos histoquímicos mostraron  ausencia de 
clonalidad de células T y B, no translocación (14;18), 
no celularidad CD30+, siendo definitiva  la presencia 
de histiocitos con inmunofenotipo S-100 +, CD 68 + y 
CD1 -, compatible con patrón de Rosai-Dorfman. 

COMENTARIOS
La enfermedad de Rosai-Dorfman a pesar de ser una 
entidad poco frecuente, en la edad pediátrica suele de-
butar, como en nuestra paciente, con una presentación 
clínica tan común como son las adenopatías cervicales. 
Su etiopatogenia es desconocida, relacionándose con 
una respuesta inmune exagerada ante un antecedente 
infeccioso, entre los que se ha implicado al VEB, y ob-
servándose una mayor incidencia en africanos, hechos 
que se cumplen en nuestro caso.  Puede tener localiza-
ción extranodal,  siendo esta presentación más típica 
en adultos, en la niña presentada no se han encontrado 
adenopatías a otros niveles ni compromiso de otros 
órganos en la evolución. La confirmación diagnóstica 
es anatomopatológica, que se debe llevar a cabo con 
PAAF o biopsia ante la sospecha diagnóstica de esta 
entidad, siendo característico la presencia de histioci-
tos con inmunofenotipo S-100 en el estudio inmuno-
histoquímico. Es una enfermedad de curso benigno, 
suele haber resolución o importante disminución de 
las adenopatías sin precisar tratamiento específico, 
salvo en casos recidivantes, de difícil control o con 
compromiso
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Alteraciones hematológicas en el síndrome de Noonan
Portolés Morales M*, del Río Marina A*, García Williams S**, 
Ferrer Lorente B*, Fuentes Socorro C**, Cabezuelo Huerta G*.

*Servicio Pediatría General, **Servicio Oncología Infantil. 
Hospital Universitari i Politècnic La Fe. Valencia.

INTRODUCCIÓN
El síndrome de Noonan (SN) es un trastorno gené-
tico autosómico dominante de expresividad variable, 
con una prevalencia estimada de 1 cada 1000-2500 
nacidos vivos. Se caracteriza por un fenotipo facial 
característico asociado a diversas alteraciones como 
retraso del desarrollo, talla baja, cardiopatías congé-
nitas, alteraciones esqueléticas, anomalías renales, 
criptorquidia, malformaciones linfáticas, afectación 
ocular y alteraciones hematológicas. Presenta hetero-
geneidad genética, sin embargo, aproximadamente el 
50% de los casos son debidos a mutaciones del gen 
PTPN11. Otras de las mutaciones descritas afectan 
a los genes SOS1, RAF1, KRAS y NRAS, aunque 
con menor prevalencia. Estas mutaciones producen 
una alteración en la vía de señalización intracelular 
RAS-MAPK implicada en crecimiento, diferencia-
ción, migración y apoptosis celular. Presentamos el 
caso de un lactante con sospecha diagnóstica clínica 
de SN y alteraciones hematológicas persistentes.

CASO CLÍNICO
Paciente de 3 meses de edad sin antecedentes perso-
nales ni familiares de interés, que ingresa por cuadro 
de dificultad respiratoria. Cuadro de mucosidad nasal 
de 3 días de evolución, con tos y dificultad respirato-
ria progresiva en las últimas horas. Fiebre no termo-
metrada de 2-3 horas de evolución y rechazo parcial 
de la alimentación, sin otra clínica asociada. Ambien-
te epidemiológico familiar de infección respiratoria 
superior. 
Exploración Física: Buen estado general, normoco-
loración de piel y mucosas, buen estado nutricional. 
Percentiles menores de 3 para talla y peso, con pe-
rímetro cefálico entre p3-10. Fenotipo peculiar con 
cuello ancho, cabello y pabellones auriculares de im-
plantación baja, exoftalmos y filtrum amplio. ORL: 
Normal. ACP: Soplo sistólico 2/6. Abdomen y neuro-
lógico normal. Genitales: Criptorquidia bilateral.
Se realiza estudio de sangre periférica: Hb 9,7g/dL. 
Plaquetas 157mil/mm3. Leucocitosis de 36,50mil/
mm3 con predominio linfomonocítico (Monocitos 

7.300/mm3, Linfocitos 13.650/mm3) sin alteraciones 
morfológicas. Se completa estudio con citometría de 
flujo que es normal. 
Evolución: Durante el ingreso se diagnostica de SN 
por criterios clínicos, pendiente de resultado genéti-
co y se filia el soplo de estenosis valvular pulmonar 
leve sin repercusión clínica. En la analítica realizada 
se evidencia reacción leucemoide que se normaliza al 
alta y que no requiere controles posteriores. 
En los tres y cuatro meses posteriores el paciente 
vuelve a nuestro servicio de urgencias en dos ocasio-
nes por fiebre y en la analítica, en ambas ocasiones, 
se vuelve a evidenciar una reacción leucemoide con 
cifras de leucocitos de 66160/µl y 32350/µl. Dada la 
recurrencia de los episodios y las cifras de leucocitos 
se decide realizar un aspirado de médula ósea que re-
sulta compatible con leucemia mielomonocítica juve-
nil (LMMJ). 

COMENTARIOS
El SN en la mayoría de los casos es un diagnóstico 
clínico. Debido a la variabilidad en la presentación y 
a la aparición de comorbilidades, los pacientes nece-
sitan una atención multidisciplinar y un seguimiento 
concreto, por lo que es importante que sean identifi-
cados y controlados integralmente.
La identificación de correlaciones entre genotipos y 
fenotipos constata la importancia de conocer el ge-
notipo específico a la hora de realizar la vigilancia y 
control del paciente, dado que cada mutación se co-
rrelaciona con determinadas comorbilidades.
Pacientes con SN, sobre todo los causados por la mu-
tación del gen PTPN11, presentan un riesgo aumen-
tado de padecer LMMJ y otras enfermedades hema-
tológicas malignas, por lo que se debe tener un alto 
índice de sospecha. 
La LMMJ es una enfermedad agresiva, cuyo único 
tratamiento curativo consiste en la realización de un 
trasplante de progenitores hematopoyéticos. Sin em-
bargo, en los pacientes con SN puede presentar un 
curso benigno de lenta evolución y resolverse o re-
mitir espontáneamente sin necesidad de tratamiento. 
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Púrpura de schönlein-henoch: evolución clínica a los 6 meses 
de seguimiento.

Castillo Rukoz C*, Pons Morales S*, Salido Capilla C*, 
Fujkova J*, Marti Marti L*, Marti Masanet M*. 

*Servicio de Pediatría. Hospital Universitario Doctor Peset. Valencia.

INTRODUCCIÓN
La Púrpura de Schönlein-Henoch (PSH) es la forma 
más común de vasculitis de pequeños vasos en los 
niños, calculándose una incidencia anual de 20,4 por 
100. 000 en niños <17 años. La mayoría de los pa-
cientes pediátricos tienen una enfermedad autolimita-
da, siendo el pronóstico excelente en pacientes sin en-
fermedad renal. La patogenia es desconocida, pero la 
exposición a diversos antígenos (agentes infecciosos, 
vacunas, medicamentos) es considerada como posible 
factor inmunológico desencadenante de la vasculitis. 
Describir la evolución clínica de los casos de PSH 
diagnosticados entre los años 2002 y 2011, que fue-
ron seguidos en consultas externas de reumatología 
pediátrica durante un período mínimo de 6 meses.

MATERIAL Y MÉTODOS
Durante el periodo referido se controlaron un total de 
96 niños (54% niños) con una edad media al diagnós-
tico de 6.1 años (rango 1-14 años). Se registraron  los 
síntomas al inicio y de forma mensual durante 6 me-
ses, así como la TA y los resultados de tira reactiva. 

RESULTADOS
Se constató cuadro infeccioso en las dos semanas pre-
vias al inicio del cuadro, en 31 de los casos (32%): 6 
infecciones por streptococo, 1 caso de VEB, 2 de My-
coplasma IgM, 2 adenovirus y un caso de parvoviurs.
La púrpura fue el primer signo clínico en el 90% 
(87/96), mientras que las lesiones cutáneas fueron 
precedidas de dolor abdominal en el 2% (2/96) y de 
dolor articular en el 7% (7/96) con una media de 1.7 
días.
Todos los pacientes consultaron en los primeros 2 

días de evolución, siendo diagnosticados de PSH el 
100% en la primera semana de evolución.
Los síntomas extrarrenales se presentaron en el pri-
mer mes de evolución. Dolor, edema y limitación 
funcional apareció en 33 (34.4%) de los pacientes 
durante el seguimiento, afectándose con mayor fre-
cuencia tobillos y rodillas (84%), siendo en las ex-
tremidades superiores menos frecuentes, 16% (codos 
y muñecas). El escroto se vio afectado por el edema 
en 4 (8.1%) de los niños y 3 presentaron edema de 
localización poco habitual (2 edema cuero cabelludo 
y uno edema sacro).
La afectación gastrointestinal se produjo en forma de 
dolor abdominal en 15 casos (15%), de éstos, 4 pre-
sentaron manifestaciones ecográficas sugestivas de 
vasculitis de pared intestinal.
La manifestación renal más frecuente fue la microhe-
maturia aislada en 17 casos (17.7%), siendo en estos 
casos el registro de la tensión arterial normal. Tres de 
estos casos desarrollaron nefropatía en los 2 meses 
posteriores al diagnóstico.
Se produjo recidiva cutánea en 25 niños (26%), en to-
dos los casos en los tres primeros meses de evolución.
A los 6 meses de evolución todos los síntomas se ha-
bían resuelto, persistiendo la hematuria en los casos 
de afectación renal.

DISCUSIÓN Y CONCLUSIONES
La PSH es, por lo general, una enfermedad autolimi-
tada. Los síntomas  extrarrenales suelen resolverse 
rápidamente, sin complicaciones, y el pronóstico a 
largo plazo depende principalmente de la gravedad 
del compromiso renal.
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Hemicorea como manifestación inicial de una fiebre 
reumática aguda. 

Pantoja Martínez J*, Gil Beltrán E*, Benito Julve P*, Molini Menchón N*, 
Gregori Roig P, Ardid Encinar M, Colomer Pellicer J. 

*Servicio de Pediatría. Hospital de la Plana. Vila-real.

INTRODUCCIÓN
A pesar de la importante disminución de casos de fie-
bre reumática aguda (FRA) en los países desarrollados 
tras el uso extensivo de los antibióticos, todavía  siguen 
apareciendo  casos esporádicos de esta enfermedad en 
nuestro medio. 
La corea de Sydenham constituye uno de los criterios 
mayores de Jones de la fiebre reumática aguda, además 
de ser la causa más frecuente de corea adquirida. Pre-
sentamos un caso de un niño afecto de FRA con una 
hemicorea, variante menos habitual.

CASO CLÍNICO
Niño de 9 años que consulta por un cuadro de 3 días de 
evolución de debilidad del hemicuerpo izquierdo junto 
a la aparición de unos movimientos involuntarios en 
ese hemicuerpo que le impiden realizar las actividades 
normales, ya que son continuos, aunque desaparecen 
durante el sueño. No presenta ningún otro síntoma, no 
cambios en el carácter o comportamiento. No refiere 
infecciones recientes. Ausencia de antecedentes fami-
liares y personales relevantes.
En la exploración se objetiva una paresia izquierda (3 
sobre 5) sin otras alteraciones, salvo la hemicorea iz-
quierda (video). No exantemas, nódulos subcutáneos  
ni artritis.  Faringe normal, no adenopatías. No se aus-
cultan soplos cardiacos.
Exploraciones complementarias: hemograma, VSG, 
PCR, GOT, GPT, ceruloplasmina, Ac-antifofolipídi-
cos, TSH, T4 , ANA, C3, C4, láctico: todo en rango 
normal.
ASLO: 527 UI/ml. Frotis faríngeo: positivo a Strepto-
coco pyogenes.
Angio-RMN cerebral normal,  valoración oftalmoló-
gica normal. 
RX torax y ECG normal. Ecocardiografía: insuficien-
cia mitral moderada.
Se confirma el diagnóstico de fiebre reumática y se 
inicia tratamiento con penicilina G benzatina i.m: 1,2 
millones UI y prednisona a 1 mg/kg/día junto a AAS 
(100 mg/kg/dia).
Tras 72 horas de tratamiento presenta mejoría evidente 
de la corea que desaparece completamente en 1 mes. 

Mejora también en los meses siguientes de las altera-
ciones ecográficas de la insuficiencia mitral.
Varios  familiares eran también portadores asintomáti-
cos del S. pyogenes en faringe.
Se administra todos los meses penicilina G Benzatina 
para evitar recurrencias (previsto hasta los 20 años). 
Han pasado 4 años y está totalmente asintomático.

COMENTARIOS
La fiebre reumática aguda (FRA) se produce por un 
mecanismo inmunomediado dos ó tres semanas des-
pués de  una faringitis por un streptoco del grupo A 
(SGA). Para su diagnóstico se debe  confirmar una in-
fección por SGA (cultivo, test rápido Ag + o elevación 
ASLO) y cumplir los criterios de Jones: 2 de los 5 cri-
terios mayores o uno mayor y dos menores, siendo los 
criterios mayores: artritis migratorias, carditis y valvu-
litis, afectación SNC (corea), eritema marginado y nó-
dulos subcutáneos y los 4 criterios menores: artralgia, 
fiebre, elevación reactantes fase aguda, prolongación 
intervalo PR.
Sin embargo, la corea como única manifestación tras 
una infección streptococica ya permite el diagnóstico 
de una FRA. La infección por el SGA puede haber ocu-
rrido incluso varios meses antes, por eso es esencial 
tener en cuenta esta posibilidad diagnóstica en un niño 
que presenta una corea aguda.
En necesario descartar otras causas menos frecuentes 
de corea aguda secundaria, principalmente el Lupus 
eritematoso sistémico y el síndrome antifofolipídico, 
accidentes cerebrovasculares que afecten a los gan-
glios basales, algunas enfermedades metabólicas como 
enf. De Wilson y la aciduria glutárica tipo 2 y tener en 
cuenta antecedentes familiares de Corea de Hunting-
ton.
Una vez diagnosticado, el tratamiento con corticoides 
durante  un periodo de 2- 4 semanas permite la reso-
lución de los síntomas. Se usan también antiepiléticos 
como valproato y carbamazepina. Para evitar recurren-
cias de la corea, que aparecen hasta 20-30% de casos 
, se administra penicilina profiláctica de forma prolon-
gada.
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Infliximab, una opción eficaz en uveítis refractarias.

Martínez Rovira P, Gavilán Martín C, Echeverría Caballeros G, Gramage Tormo J. 
* Servicio Pediatría. Hospital Clínico San Juan de Alicante. Alicante.

INTRODUCCIÓN
La uveítis en pediatría no es una entidad frecuente, 
que suele acompañar a pacientes con Artritis Idiopá-
tica Juvenil (AIJ). Hay diversas etiologías asociadas 
aunque en ocasiones no se llega a determinar la causa. 
Las uveítis de causa no infecciosa tienen complica-
ciones potenciales como cataratas, glaucoma e inclu-
so ceguera, por lo que es importante un tratamiento 
agresivo;  Como  tratamiento inicial se emplean cor-
ticoides locales o sistémicos junto a dilatación ocular. 
Con el objetivo de disminuir las dosis de corticoides 
empezaron a utilizarse fármacos inmunosupresores 
con resultados variables. En uveítis refractarias, la 
tendencia más reciente es el empleo de fármacos bio-
lógicos, destacando los anti-TNFα, observándose me-
joría clínica considerable en varias series consultadas.

MÉTODOS
Mostramos nuestra breve experiencia con el uso de 
Infliximab intravenoso, en dos casos de uveítis con 
mala respuesta a tratamiento corticoideo o inmu-
nopresor.

RESULTADOS

CONCLUSIONES
Los pacientes con uveítis refractarias presentan una 
buena evolución oftalmológica tras tratamiento con 
infliximab, lo que permite disminuir las dosis de cor-
ticoides y/o inmunosupresores. En nuestro caso, he-
mos administrado el Infliximab como  parte de una 
terapia combinada sin  haber detectado efectos adver-
sos atribuibles a este fármaco a medio plazo. El trata-
miento con Infliximab es una opción a considerar en 
caso de uveítis que no tienen la evolución esperada 
con el tratamiento empleado, siendo eficaz y seguro 
en un principio. Son necesarios estudios posteriores 
para determinar la duración de tratamiento, posibili-
dad de administrarlo en monoterapia, dosis óptimas, 
intervalos de dosis más adecuados así como efectos 
adversos a largo plazo en la infancia.
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Actividad asistencial en la patología Reumatológica Infantil de 
un hospital secundario.

*Gramage Tormo J, Atienza Almarcha T, Gavilán Martín C, **Bernabeu Gonzálvez P.
Servicio de Pediatría* y Reumatología**, Hospital Universitario San Juan. Alicante.

INTRODUCCIÓN
La patología reumática en el niño es compleja, de di-
fícil diagnóstico y que precisa de fármacos con im-
portantes efectos secundarios que requieren un alto 
grado de experiencia y conocimiento para un uso co-
rrecto. Todo ello hace que el manejo de estos niños 
se beneficie del trabajo de un equipo multidisciplinar 
con una adecuada comunicación pediatra-reumatólo-
go. El objetivo de este trabajo es mostrar la casuística 
de una consulta de reumatología infantil de un hospi-
tal secundario. 

MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio restrospectivo descriptivo. Se incluyen todos 
los pacientes entre 0 y 17 años atendidos en la consul-
ta de reumatología infantil de nuestro hospital entre 
los meses de enero a diciembre de 2012. Se recogen 
las características epidemiológicas y clínicas de cada 
uno de ellos, independientemente de si se trata de pri-
mera o sucesivas visitas, contabilizándose sólo una 
visita por paciente.

RESULTADOS
En la unidad de Reumatología infantil de nuestro 
hospital fueron valorados 64 pacientes durante el año 
2012, de los cuales el 48% fue remitido desde Aten-
ción primaria. 30 de ellos consultaron previamente en 
Urgencias, y 17 fueron valorados por el servicio de 
traumatología. 
Existe un predominio femenino (1´5:1), y un patrón 
bimodal en la edad de debut clínico,  menores de 6 
años (38%) y adolescentes entre 13 y 17 años (29%). 
La edad media de inicio de la sintomatología se cifra 
en 8´29 años. Sólo el 12´4% presentará antecedentes 
familiares.
Del total de visitas, la mitad se consideraron verdade-
ra patología reumática, llegándose al diagnóstico en 

el 37´5%, siendo la artritis idiopática juvenil la enfer-
medad infantil más frecuente, concretamente el tipo 
oligoarticular que afecta principalmente a niñas (2:1), 
menores de 6 años, con ANA + en el 89% y que aso-
cian uveítis en el 11% de los casos. 
Se solicita prueba de imagen a 3/4 partes de los pa-
cientes vistos en consulta, siendo la radiografía sim-
ple la más utilizada seguida de la ecografía. Tan sólo 
el 8% precisó pruebas invasivas. El 60% de los niños 
con patología reumática,  recibió terapia farmacológi-
ca en algún momento de su enfermedad, apareciendo 
únicamente efectos 2º en un solo paciente. Los inmu-
nosupresores, y concretamente el metotrexato, son 
los fármacos más utilizados,

DISCUSIÓN Y CONCLUSIONES 
El servicio de Urgencias, junto con AP, son las dos 
puertas de entrada más importantes de la patología 
reumática infantil. Es necesario el conocimiento de 
estas enfermedades para  identificarlas precozmente y 
evitar su confusión con patología traumatológica, que 
puede dificultar y enlentecer el  diagnóstico y con ello 
el inicio del tratamiento.
Como indican los textos, la artritis idiopática juve-
nil continúa siendo la patología más frecuente, sobre 
todo su forma oligoarticular ANA+. Estos pacientes 
generalmente evolucionan de forma favorable con 
tratamiento médico.
En la mayoría de los hospitales, donde no existen uni-
dades específicas de Reumatología infantil, el manejo 
de estos niños debe ser multidisciplinar, donde la bue-
na comunicación pediatra-reumatólogo es fundamen-
tal para realizar un adecuado seguimiento. 
Los pacientes más complejos o con una evolución atí-
pica deben continuar siendo remitidos a las unidades 
de referencia de Reumatología infantil 

REUMATOLOGÍA -INMUNIDAD



Bol Soc Val Pediatr.2013;33:100

Comunicaciones orales

Sospecha clínica: síndrome de hiper IgE. 
Cuestiones diagnósticas.

Maestre Terol AC *, Moral Gil L *, Huertas Sánchez AM *, Arsenal Cano L. 
*Servicio de Pediatría, Hospital General Universitario de Alicante. Alicante.

INTRODUCCIÓN
El síndrome de hiper IgE (síndrome de Job) es una 
inmunodeficiencia primaria poco frecuente asociada 
a mutaciones del gen STAT3 y caracterizada por neu-
monías y abscesos recurrentes, IgE sérica elevada y 
eccema. El diagnóstico durante la infancia requiere un 
alto índice de sospecha dado que sus rasgos aparecen 
progresivamente. Presentamos la evolución clínica de 
una niña que fue diagnosticada pese a no presentar 
algunas de sus características principales.

CASO CLÍNICO
Paciente atendida a los 6 años de edad tras un ingreso 
por un absceso cutáneo en 2008 que requirió drenaje 
quirúrgico. Refería un episodio sugestivo de impéti-
go facial a los 18 meses de edad y múltiples episo-
dios de abscesos cutáneos por estafilococo desde los 
2 años de edad, algunos de los cuales habían reque-
rido drenaje quirúrgico e ingreso hospitalario. En el 
último año previo a la consulta padecía prácticamente 
todos los meses episodios de abscesos cutáneos de 
intensidad variable. También refería una dermatitis 
pruriginosa recurrente generalizada, de predominio 
retroauricular, con xerosis cutánea. Se planteó como 
hipótesis diagnóstica un síndrome de hiper IgE, pero 
no presentaba infecciones ajenas a la piel ni lesiones 
óseas y el desarrollo general era adecuado. La cara 
de la paciente tenía rasgos sugestivos, aunque no evi-
dentes, del síndrome. Los valores de IgE han oscila-
do entre 1013 y 2580 kU/l. El estudio alergológico e 
inmunológico completo no mostró otras alteraciones. 
No ha presentado lesiones en las radiografías de tórax 
ni en el TAC pulmonar. La puntuación del NIH-score 
es 30-36 puntos y la del STAT3-score de 20 puntos, lo 
que no permitía establecer el diagnóstico con seguri-
dad. Se intentó un tratamiento con inmunoglobulinas 
intravenosas durante 1 año, sin mejoría. Tampoco se 
obtuvo beneficio mediante la profilaxis antibiótica con 
cotrimoxazol y cloxacilina, medidas de desinfección 
cutánea intensa (baños con lejía diluida y antibióti-
cos tópicos en orificios nasales), ni con la detección 

y descontaminación de portadores de S. aureus en el 
entorno familiar. Finalmente se ha logrado disminuir 
la frecuencia y gravedad de las infecciones mediante 
la profilaxis antibiótica continuada con clindamicina. 
Pese a la baja puntuación obtenida al aplicar las es-
calas diagnósticas se solicitó el estudio genético, que 
detectó la presencia de una mutación en el gen STAT3 
en heterocigosis, permitiendo confirmar el síndrome 
de hiper IgE en su variante autosómica dominante. 
Posteriormente se ha comprobado la reducción del 
recuento de linfocitos Th17 tras estimulación con 
mitógenos, (0,15%; valor normal >0,2%) dato que 
se ha reseñado como útil para orientar el diagnóstico 
y decidir la realización del estudio genético en estos 
pacientes.

COMENTARIOS
Nos encontramos ante una paciente con abscesos re-
currentes y aumento de los niveles de IgE sérica que 
no cumplía todos los criterios diagnósticos para el 
síndrome de hiper IgE pese a ser ésta la principal hi-
pótesis diagnóstica. El diagnóstico diferencial entre 
la dermatitis atópica severa y un amplio espectro de 
inmunodeficiencias primarias, entre ellas el síndro-
me de hiper IgE, puede ser difícil de establecer en 
un momento concreto de la evolución sólo basándose 
en los criterios clínico-analíticos de los sistemas de 
puntuación disponibles. Esto es debido principalmen-
te a que las características que han de presentarse para 
diagnosticar este síndrome aparecen de manera pro-
gresiva, dificultando el diagnóstico clínico temprano 
en niños pequeños y precisando para ello un alto ín-
dice de sospecha, sobre todo si no encontramos algu-
nas manifestaciones clave. El síndrome de hiper IgE 
supone, por tanto, un reto diagnóstico y terapéutico 
en la infancia. El recuento de linfocitos Th17 puede 
contribuir al diagnóstico. El estudio genético ofrece 
una ayuda valiosa en los casos sospechosos, pese a la 
baja puntuación en las escalas diagnósticas durante 
los primeros años de vida.
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La cojera no siempre es sinovitis.

Cesín González SM, Kalbouza S, Pérez Verdú J, 
Angelats Romero CM, Marabotto Fernández MJ, Miralles Torres A.

Servicio de Pediatría. Hospital Francesc de Borja. Gandía.

INTRODUCCIÓN
La cojera es uno de los motivos de consulta más fre-
cuentes en urgencias pediátricas. Su etiología es va-
riada, la mayoría benigna y autolimitada. En aquellos 
casos en los que persisten los síntomas, tras descartar 
traumatismos y sinovitis de cadera, debemos consi-
derar la espondilodiscitis. Es un proceso inflamatorio 
cuya incidencia está en aumento, más frecuente en 
niños menores de 5 años y de localización lumbar. 
Ante su sospecha clínica se debe iniciar tratamiento 
para prevenir la progresión de la enfermedad y sus 
posibles complicaciones.

CASO CLÍNICO
Niña de 14 meses sin antecedentes de interés que 
acude por cojera, sin fiebre ni traumatismos previos. 
Refiere cuadro catarral en la semana anterior. Explo-
ración física compatible con sinovitis de cadera iz-
quierda, pautándose tratamiento con ibuprofeno. A 
pesar del ello, a los 7 días no presenta mejoría, por lo 
que se realiza radiografía (Rx) de caderas (normal) y 
ecografía que confirma sinovitis, por lo que se man-
tiene el tratamiento sintomático y reposo domicilia-
rio. En la revisión, 18 días tras el inicio de la clínica, 
había empeorado asociando estreñimiento, rechazo 
de la deambulación, bipedestación y sedestación. A la 
exploración mantiene buen aspecto general y presenta 
dolor a la rotación interna de cadera izquierda. Resto 
del examen osteomuscular y articular normal. Rx y 
ecografía de caderas normales. Analítica: proteína C 
reactiva de 15mg/dL, 14.700 leucocitos con discreta 
neutrofilia. Hemocultivo contaminado. Test de estrep-
tococo negativo. Ante el cuadro de 3 semanas de evo-
lución se decide ingreso para estudio etiológico y ante 
el posible origen infeccioso se pauta antibiótico intra-
venoso con cloxacilina. A través de una resonancia 
magnética (RM) se confirma el diagnóstico de espon-
dilodiscitis con osteítis de L4-L5. A la semana de tra-
tamiento presenta mejoría clínica evidente, comple-
tándolo hasta los 15 días y posteriormente se continúa 
vía oral en domicilio durante 2 semanas más. Se sigue 
en consultas externas con evolución satisfactoria.

COMENTARIOS
La espondilodiscitis es un proceso inflamatorio con 
una incidencia anual de 4-24 casos en 1.000.000 ni-
ños. Su mayor frecuencia en menores de 5 años es 
debido a la persistencia de vascularización en la par-
te cartilaginosa del disco intervertebral. El germen 
aislado con mayor frecuencia es el Staphylococcus 
aureus. El diagnóstico suele retrasarse 2-3 semanas 
por la clínica inicial inespecífica: escasa afectación 
sistémica, con o sin fiebre. Los niños más pequeños 
cojean, rechazan la bipedestación y deambulación, 
soliendo atribuirse a sinovitis de cadera. Adoptan 
postura en trípode, se muestran irritables ante los mo-
vimientos y mejoran con el decúbito. A la exploración 
adoptan una postura antiálgica con rectificación de la 
columna. Los niños mayores localizan mejor el dolor. 
La palpación de espacios intervertebrales y músculos 
paravertebrales es dolorosa. Pueden aparecer altera-
ciones neurológicas en estadíos más avanzados.
La analítica suele ser anodina  y los hemocultivos 
negativos. No suele realizarse cultivo de muestras de 
aspirado discal por su agresividad y escasa rentabili-
dad. Las radiografías se alteran tras 2-3 semanas de 
enfermedad, reflejando estrechamiento del espacio 
intervertebral. La RM confirma precozmente el diag-
nóstico. Otras pruebas para diagnósticos diferencia-
les o descartar complicaciones son la ecografía, gam-
magrafía ósea y tomografía.
 El diagnóstico diferencial incluye la artritis 
séptica, osteomielitis, fracturas y tumores. El trata-
miento de elección consiste en antibióticos como la 
cloxacilina, cefalexina o cefuroxima. El tratamiento 
endovenoso acelera el tiempo de recuperación y se 
mantiene hasta la mejoría clínica, caracterizada por 
desaparición de la fiebre y/o dolor, completando pos-
teriormente por vía oral aproximadamente unas 2-4 
semanas. El pronóstico es bueno en la mayoría de los 
casos. Debido a la gran frecuencia de consulta por co-
jera en urgencias, consideramos de gran importancia 
conocer esta patología como una de sus causas, para 
que su identificación temprana y manejo oportuno 
permita una recuperación rápida sin complicaciones.

REUMATOLOGÍA -INMUNIDAD



Bol Soc Val Pediatr.2013;33:102

Comunicaciones orales

Encefalitis herpética. La importancia de la sospecha diagnóstica 
e inicio de tratamiento precoz.

Rodilla Valenzuela S*, Cervera Albenca A*, González Cortés MV*, 
Perez Iranzo A*, Martín Arenós, JM*. 

* Servicio Pediatria. Hospital General Castellón. Castellón.

INTRODUCCIÓN
El Virus del Herpes Simple es el la causa más frecuente 
de encefalitis vírica aguda esporádica en climas tem-
plados. Se distribuye de manera universal con una in-
cidencia de 1/250.000-1/500.000 individuos/ año, sin 
presentar variación estacional ni diferencia por sexo. 
Su presentación clínica puede variar desde formas leves 
a fulminantes, siendo el cuadro clínico más frecuente 
aquel de inicio agudo, en horas o subagudo, en días. 
La sospecha clínica de encefalitis por Virus del Herpes 
Simple es fundamental ya que determina el inicio pre-
coz del tratamiento específico (aciclovir intravenoso), 
dependiendo de ello el pronóstico de los pacientes. 
El estudio del LCR es característico aunque no patog-
nomónico, aproximadamente el 5% de las encefalitis 
confirmadas tienen un LCR normal. 
La tomografía computarizada (TC) de encéfalo es anor-
mal en un 60% de los casos, aunque en ocasiones se 
describen áreas bilaterales hipodensas. La resonancia 
magnética (RM) de encéfalo es anormal en un 90% de 
los casos, incluso en estadios precoces de la enferme-
dad. El electroencefalograma (EEG) frecuentemente es 
anormal aunque inespecífico; Puede mostrar una lenti-
tud focal o generalizada o una actividad epileptiforme.

CASO CLÍNICO
Niña de 2 años y 11 meses ingresada en el hospital de 
Vinaroz por fiebre y decaimiento. 
La noche del ingreso realiza dos convulsiones tóni-
co-clónicas generalizadas con pérdida de conocimien-
to y desviación de la mirada hacia la izquierda con mo-
vimientos clónicos en brazo derecho, necesitando para 
el cese de las convulsiones diazepam 10 mg rectal y 
ácido valproico en bolo intravenoso y posteriormente 
en perfusión continua. 
El segundo día de ingreso se realiza punción lumbar (L 
26, PMN 24 %, M 76%, H 20, gl 43 y prot 21) y TAC 
craneal que muestra imagen hipodensa en núcleos de 
la base izquierda inferior  y se inicia aciclovir intra-
venoso (60 mg/Kg/día cada 8 horas) ante sopecha de 
encefalitis herpética. Se aprecian valores de sodio en 
sangre entre 129-132 mmol/l por lo se inicia restricción 
hídrica. 

A las 48 horas de ingreso la paciente inicia clínica de  
disartria y disfagia  con decaimiento y abundante sialo-
rrea por lo que ante empeoramiento se traslada a nues-
tro hospital. 

Se trata de una primera hija, sin antecedentes familia-
res y personales de interés con desarrollo psicomotor 
normal hasta el momento
La exploración física es normal a excepción de Glas-
gow 14, hipotonía moderada generalizada con hipo-
rreflexia de miembros inferior, disfasia y disartria y 
sialorrea con marcha no valorable. En las pruebas 
complementarias presenta una PCR de 95 mg/l, PCR 
de VHS TIPO1 en LCR positivo y serología de VHS 
IgM negativo e IgG positivo (compatible con primoin-
fección tratada precozmente). En la RMN se observa 
una alteración de intensidad de señal que compromete 
al córtex encefálico del lóbulo temporal izquierdo con 
afectación del valle silviano y en el EEG se  aprecia 
ausencia completa de ritmos fisiológicos en hemisfeio 
izquierdo. 
Tras 6 semanas de tratamiento con aciclovir intrave-
noso, se negativiza la PCR de VHS en sangre y LCR, 
y se observa en la RMN de control progresión de las 
lesiones encefálicas  con cambios de necrosis laminar 
cortical temporal izquierda.
Tras finalizar tratamiento intravenoso y dada la evo-
lución lenta pero favorable causa alta hospitalaria con 
necesidad de completar tratamiento con aciclovir vía 
oral  (170mg/Kg/día cada 8 horas) durante 15 días más 
y ácido valpoico (40mg/Kg/día cada 8 horas)

CONCLUSIONES
En el momento actual nuestra paciente continua tra-
tamiento con ácido valproico y acude a programas de 
estimulación y refuerzo psicopedagogo ya que como 
secuelas presenta cierta inestabilidad en la marcha con 
movimientos finos torpes, cambios conductuales con 
alteración en su comportamiento y afasia motora.
Destacar la importancia de la sospecha diagnóstica y el 
inicio del tratamiento precoz ante la morbimortalidad y 
el pronóstico de las encefalitis producidas por virus del 
herpes simple.
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Bacteriemia por salmonella en paciente politraumatizado con 
ausencia de clínica gastrointestinal.

Rodilla Valenzuela S*, Cervera Albenca A*, Segura Navas L*, 
Nemesio Tordera M*, Agut Agut M. M*, Esparza Sánchez M.A*.

* Servicio Pediatría Hospital General Castellón

INTRODUCCIÓN
El paciente politraumatizado tiene un riesgo eleva-
do de sufrir complicaciones graves, la mayoría de 
ellas secundarias al propio trauma, presentando en un 
porcentaje mucho menor  infecciones generalizadas, 
trastornos hidroelectrolíticos y secuelas neurológicas 
entre otras, aunque es frecuente observar lesiones de 
víscera hueca en traumatismos de gran impacto.
Por todo ello es preciso un abordaje precoz y amplio, 
previniendo el desarrollo de futuras complicaciones o 
secuelas desde el primer momento.

CASO CLÍNICO
Varón de 4 años que ingresa a cargo del servicio de 
Traumatología por fractura transversa de fémur dere-
cho y fractura metafisaria radiocubital derecha secun-
dario a explosión de barca de motor.
A las 48 horas es revaluado por síndrome febril, sin 
otra sintomatología, con analítica inicial normal.
Ante la persistencia del cuadro febril, aparición de 
discreta taquipnea con anemia (Htc 22%, Hb 7,6 g/
dl), trombopenia (54.000 plaquetas) y ascenso de re-
actantes de fase aguda (PCR 291 mg/l, PCT 10,7 ng/
ml), se transfunden concentrado de hematíes, se reco-
ge hemocultivo y se solicita TAC y ecografía abdomi-
nal urgente. Tras descartar complicación secundaria 
a las fracturas, se inicia tratamiento con Cefoxitina 
intravenosa ante sospecha de foco intrabdominal por 

antecedentes de contusión en dicha zona a pesar de 
normalidad en pruebas de imagen. 
A las 24 horas en hemocultivo se aísla Gram negativo 
por lo que se cambia tratamiento a Gentamicina in-
travenosa y Meropenem intravenoso, aislándose de-
finitivamente Salmonella Enteritidis sensible a Cefo-
taxima intravenosa, tratamiento que se instaura, ante 
la no mejoría clínica-analítica. La evolución es lenta 
pero favorable con mejoría clínica y analítica sin ob-
jetivarse complicaciones adyacentes.
A pesar de ausencia de clínica gastrointestinal se re-
coge coprocultivo en el que también se aísla Salmo-
nella Enteritidis.

CONCLUSIÓN
La clínica de infección por Salmonella no Thyphi 
se basa en  diarrea autolimitada y, de forma ocasio-
nal, infecciones extraintestinales como bacteriemia, 
siendo la gastroenteritis la puerta de entrada más fre-
cuente para el desarrollo de esta complicación. Oca-
sionalmente pacientes con enfermedades crónicas o 
inmunodeprimidos pueden desarrollar la bacteriemia 
sin sintomatología digestiva. 
En nuestro caso destaca  la aparición de bacteriemia 
por Salmonella Enteritidis sin afectación de víscera 
ni manifestaciones gastrointestinales en paciente con 
ausencia de patología de base salvo las fracturas óseas 
(sin focos de osteomielitis). 
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Valor de la procalcitonina como predictor de reflujo vesico-
ureteral de alto grado tras un primer episodio de infección 
urinaria febril en menores de 4 años.

Arcos Machancoses JV*, Martin Benlloch J*, Juan Ribelles A*, 
Escobar Pirela HD*, Ferrer Lorente B*, Domínguez Hinarejos C**.. 

*Servicio de Pediatría. **Unidad de Urología Infantil. 
Hospital Universitari i Politècnic La Fe. València.

INTRODUCCIÓN
Un 7% de las niñas y un 2% de los niños son diagnos-
ticados de al menos un episodio de infección del trac-
to urinario (ITU) antes de los 4 años de vida. Entre el 
20 y el 40% de ellos tienen como condición predispo-
nente un reflujo vésico-ureteral (RVU). Se han pro-
puesto varias herramientas para seleccionar pacientes 
con alto riesgo de RVU: la ecografía reno-vesical, un 
índice clínico-analítico-radiológico y algunos bio-
marcadores infecciosos.
El objetivo de este trabajo es validar la utilidad de la 
procalcitonina sérica (PCT) como predictor de RVU 
de alto grado en niños con una primera ITU febril, 
que permita un diagnóstico y profilaxis precoz.

MATERIAL Y MÉTODOS
Se incluyeron los casos con los siguientes criterios: 
ser mayor de un mes de vida y menor de 4 años, ha-
ber presentado fiebre y haber sido diagnosticado de 
ITU tanto en hospitalización como en el Servicio de 
Urgencias entre abril de 2010 y 2012. Se excluyeron 
los casos con uropatía conocida, segundo o posterior 
episodio de ITU y tratamiento antibiótico previo. A 
través de la historia clínica electrónica se recogieron 
diversas variables clínicas, analíticas, microbiológi-
cas y resultados de técnicas de imagen. El diagnóstico 
de RVU se estableció por cistoureterografía miccio-
nal seriada (CUMS) y el de ITU por el aislamiento de 
un número suficiente (en función de la técnica de re-
cogida de orina) de unidades formadoras de colonias 
por volumen de orina.

RESULTADOS
110 pacientes cumplieron los criterios para entrar en 
el estudio. Un 44% fueron varones. La mediana de 
edad fue de 12,3 meses. Se diagnosticó RVU en un 
38% de los casos, con un 11% de RVU de alto grado 
(≥ grado 3). La mediana de PCT fue significativamen-
te más alta en el grupo de RVU que en el de no reflujo 
(3,21 vs 0,58 ng/mL; p= 0,003) y también en el grupo 

de RVU de alto grado que en el conjunto de no RVU 
y RVU de bajo grado (4,75 vs 0,76 ng/mL; p<0.001). 
El análisis de regresión logística se realizó con los 
datos de 100 pacientes (90,9%): ajustando por posi-
bles factores de confusión y para un dintel de PCT 
de 1 ng/mL, la razón de ventaja (OR) de RVU fue 
de 8,3 (IC95% 1,6 - 41,9; p= 0,011). El área bajo la 
curva (AUC) de la PCT para el diagnóstico de RVU 
fue de 0,831 (IC95% 0,693 – 0,968; p<0,001), cla-
ramente superior a la de la proteína C reactiva y a 
la del recuento de neutrófilos en el hemograma. Para 
el diagnóstico de RVU de alto grado el rendimiento 
fue mejor: AUC 0,960 (IC95% 0,902 – 1; p<0,001). 
Un valor de PCT de 2 ng/mL, para la predicción de 
RVU, arrojó una sensibilidad de 59% (IC95% 36% 
– 78%), una especificidad de 89% (IC95% 73% – 
96%), un VPP de 77% y un VPN de 78%. Para la 
predicción de RVU de alto grado el punto de corte 
óptimo se estableció en 3 ng/mL, con una sensibilidad 
de 100% (IC95% 61% – 100%), una especificidad de 
90% (IC95% 76% – 96%), un VPP de 60% y un VPN 
de 100% (para una prevalencia igual a la de nuestra 
muestra, equiparable a la de otros trabajos similares).

CONCLUSIONES
La PCT es un predictor independiente y adecuado de 
RVU en niños con una primera ITU febril. Su utili-
dad es mayor para los casos de RVU de alto grado. 
Valores elevados indican también un mayor riesgo de 
pielonefritis aguda grave y de formación de cicatriz 
renal. Proponemos que los niños con una primera ITU 
y una PCT superior a 3 ng/mL podrían ser candidatos 
a que se le practique una CUMS incluso en ausencia 
de las indicaciones señaladas en la mayoría de guías 
clínicas. Un diagnóstico precoz de un grado de RVU 
tributario de profilaxis antibiótica o cirugía podría 
evitar recurrencias. Sería necesario diseñar un estudio 
prospectivo para evaluar la repercusión de esta pro-
puesta de manejo.
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Síndrome  estafilocócico de piel escaldada (SEPE).

Taibi N*, Peñalver Sarmiento A*, Ferrandez Gonzáles M*, Moreno López N*.
*Servicio de Pediatría. Hospital Vega Baja. Orihuela-Alicante.

INTRODUCCIÓN
5 años y neonatos. Se debe a exotoxinas del S. aureus 
que se propaga desde la lesión mucosa o dérmica ini-
cial por vía hematógena. Produce ampollas a distan-
cia con exfoliación posterior. El cultivo de las lesio-
nes cutáneas suele ser negativo porque  las lesiones se 
generan por la acción de la toxina. El diagnóstico es 
básicamente clínico sin hallazgos analíticos específi-
cos, aunque en caso de duda se puede realizar estudio 
histopatológico.
 
Típicamente cursa con eritrodermia, ampollas flá-
cidas estériles con descamación en pliegues, cara y 
zonas periorificiales; no suele afectar palmas, plantas 
ni mucosas. El signo de Nikolsky es positivo. Puede 
asociar  fiebre, mal estar general, conjuntivitis y rini-
tis purulenta. El principal diagnóstico diferencial es 
con la necrolisis epidérmica (diferencia histológica). 
El hemocultivo suele ser negativo. Se puede aislar el 
germen en el frotis nasal, faríngeo o conjuntival. El 
tratamiento se basa en antibióticos resistentes a be-
talactamasas vía sistémica y en su caso medidas de 
soporte. La antibioterapia tópica se administrará en 
casos de asociarse costras melicéricas, conjuntivitis o 
rinitis purulenta. El pronóstico depende  de las com-
plicaciones asociadas como desequilibrio hidroelec-

trolítico, sobreinfección, sepsis, celulitis,  fascitis. La 
mortalidad en niños es del 3%, siendo bastante mas 
grave en adultos con una mortalidad del 50%.

CASO CLÍNICO
Preescolar de 2 años que ingresa con mal estado ge-
neral, lesiones dérmicas eritematosas descamadas, 
“despellejadas” de 4 días de evolución, en cuello, 
cara, tronco, pliegues y genitales, sin afectación de la 
mucosa oral. Asocia queilitis fisurada, exudado amig-
dalar blanquecino bilateral y leve afectación conjun-
tival. La anlítica revela hiponatremia de 131 mEq/L, 
resto anodino. Cultivo de exudado ótico y vesículas 
dérmicas positivo para S. aureus. Resto de cultivos 
negativos. Se establece diagnóstico diferencial con el 
síndrome de Steeven jonhson. El paciente fue tratado 
con amoxicilina-clavulánico con mejoría posterior.

COMENTARIOS
El diagnostico precoz y el tratamiento oportuno ase-
guran en general un buen pronóstico con curación 
total y lesiones residuales y evita las complicaciones 
potencialmente mortales. Se debe sospechar SEPE  
en caso de eritrodermia aguda con afectación periori-
ficial y conjuntival.
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Hidatidosis muscular: a propósito de un caso pediátrico.

Ortega Sánchez MC, Núñez Gómez F, López-Prats Lucea JL,
 Bea Serrano C, Bordes V*.

Servicio de Pediatría. *Servicio de Neurocirugía. Hospital Clínico Universitario de Valencia.

INTRODUCCIÓN
La hidatidosis o equinococosis es una enfermedad 
parasitaria producida por la tenia Echinococcus gra-
nulosus. En su forma larvaria infecta al ser humano 
como huésped intermediario accidental. Es una ci-
clozoonosis de distribución mundial que predomina 
en el medio rural. España es una zona endémica y la 
mayor prevalencia se da en Extremadura, Castilla y 
León, Aragón y Castilla la Mancha. El helminto adul-
to habita en el intestino de perros y otros cánidos que 
eliminan los huevos con las heces, contaminando el 
pasto, el agua y sus propias pieles. El huésped inter-
mediario (ganado ovino) ingiere los huevos al pastar. 
Los humanos se infectan también al consumir comi-
da o agua contaminadas con los huevos o mediante 
contacto directo con los perros infectados. Las larvas 
atraviesan la pared intestinal y a través del sistema 
vascular o linfático pueden llegar a cualquier órgano, 
aunque lo más frecuente es que queden retenidas en 
hígado o pulmón, donde se transforman en  un quiste 
hidatídico.

CASO CLINICO 
Niño de 12 años de edad, natural de Valencia y sin 
antecedentes de interés, valorado en urgencias por 
tumoración lumbar de una semana de evolución, sin 
antecedente traumático. A la exploración clínica se 
apreció una tumoración de 4x3 cm, de consistencia 
dura, no dolorosa a la palpación ni adherida a piel, 
en región paravertebral lumbar izquierda. Análisis de 
sangre normales salvo eosinofilia del 6.4 %. En eco-
grafía se identificó imagen quística de 78x57 mm de 
pared bien definida que parece derivar de agujero de 
conjunción paravertebral adyacente, compatible con 
quiste aracnoideo. Se completó el estudio con RMN: 
Imagen de quiste simple, con contenido homogéneo, 
de 87x61 mm, con señal de LCR sin captación de 
contraste, alojado en el espesor de la musculatura re-
trosomática izquierda con supuesto origen a nivel del 
agujero de conjunción izquierdo a la altura de L4-L5. 
Fue valorado en consultas externas de Neurocirugía y 
ante sospecha de quiste aracnoideo, se programó in-
tervención quirúrgica para extirpación, que se realizó 

sin incidencias. Tras 2 semanas, recibimos el informe 
de Anatomía Patológica con diagnóstico de quiste hi-
datídico. Revisamos las imágenes de la RMN com-
probando que el quiste era intramuscular sin comuni-
cación con las meninges. Se rehistorió y comentaron 
que veraneaban en un pueblo de Guadalajara donde 
el niño había estado en contacto con ovejas y perros. 
Se solicitó serología específica mediante hemoagluti-
nación indirecta para E granulosus que fue negativa 
y previo al inicio de tratamiento con albendazol se 
valoró la función hepática que fue normal. Se descar-
taron otros quistes en tórax, abdomen y sistema ner-
vioso central. Actualmente es seguido en consultas de 
pediatría para detectar posibles efectos secundarios 
del fármaco y recidivas del quiste.

COMENTARIOS
La hidatidosis muscular primaria es muy rara, repre-
sentando el 1-4% de todas las hidatidosis. El creci-
miento del quiste en el músculo es difícil por la con-
tractilidad del mismo y la presencia de ácido láctico. 
Los músculos más afectados suelen ser los del cuello, 
tronco y raíz de miembros. Aunque deben descartarse 
lesión hepática o pulmonar concomitante, los quistes 
musculares habitualmente son lesiones aisladas. La 
presentación clínica más frecuente es una masa silen-
te de crecimiento lento. La serología suele ser nega-
tiva y resonancia magnética nuclear es la técnica de 
imagen de elección. El tratamiento consiste en una 
resección muscular ampliada asociando albendazol 
preoperatoriamente y durante 3 meses tras la inter-
vención. 

Ante el hallazgo de una tumoración quística muscular 
en un paciente con buen estado general que procede 
de una zona endémica, ha tenido contacto con perros 
y presenta eosinofilia, debemos incluir en el diag-
nóstico diferencial la hidatidosis para evitar exéresis 
parciales o punciones diagnósticas que facilitan su 
diseminación o pueden desencadenar un shock ana-
filáctico. 
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Parotiditis crónica, algo más que una viriasis.

Solano Galán P*, Toledo Morales C*, Marco Hernandez AV*, 
Salas García S*, Arcos Machancoses JV, Oltra Benavent M**..

*Servicio de Pediatría. **Unidad de Pediatría General. 
Hospital Universitari i Politècnic La Fe. València.

INTRODUCCIÓN
Las glándulas salivares presentan una importante vas-
cularización y están integradas en los paquetes vas-
culares y linfáticos de forma que la afectación de la 
glándula puede suponer un signo de alerta para diag-
nosticar una enfermedad de base. Por su tamaño las 
glándulas más afectadas serán las parótidas y las sub-
maxilares. 
En la edad pediátrica la enfermedad en las glándulas 
salivares es poco frecuente y la etiología mayoritaria 
será la infecciosa pero no podemos olvidar otras cau-
sas como las alteraciones anatómicas, las inmunoló-
gicas o las neoplásicas. 

CASO CLÍNICO
Paciente mujer de 11 años previamente sana, sin ante-
cedentes familiares de interés presenta desde hace un 
año inflamación parotídea bilateral, afebril e intermi-
tente aunque sin llegar a resolverse. No presenta dolor 
ni signos inflamatorios y no varia con la alimentación. 
Asocia  episodios de dolor torácico inespecífico y as-
tenia.
A la exploración física destaca tumefacción parotídea 
de consistencia no pétrea y sin signos inflamatorios. 
No se observa secreción en el conducto de Stenon ni 
palpación de litiasis. El resto de la exploración era 
normal. 
Se inicia estudio etiológico y se realiza serología viral 
que es negativa. En el estudio analítico destaca una 
leucopenia, hipergammaglobulinemia, anticuerpos 

antinucleares, AADNA y Anti-Ro positivos, asi como 
FR positivo y C4 disminuido. 
En el estudio ecográfico se aprecia desestructuración 
de ambas submaxilares y parótidas con aumento de 
tamaño e imágenes hipoecoicas en su interior. 
Ante los hallazgos analíticos  y clínicos el diagnóstico 
es  compatible con Síndrome de Sjögren. No obstante 
la presencia de patrón ANA homogéneo, con AntiD-
NSdc positivo y disminución de C4 indica asociación 
con Lupus eritematoso sistémico aunque no haya ma-
nifestado aún criterios clínicos. 

COMENTARIOS
El Síndrome de Sjögren (SS) es una enfermedad au-
toinmune caracterizada por una inflamación crónica 
de las glándulas exocrinas, predominantemente la 
salivar y lacrimal. Se clasifica en primario si se en-
cuentra aislado o secundario cuando está asociado a 
otras enfermedades autoinmunes como la artritis reu-
matoide, el lupus eritematosos sistémico o la esclero-
dermia. 
En la edad pediátrica esta patología es rara y las mani-
festaciones clínicas pueden ser distintas de los adultos 
siendo la principal manifestación la inflamación paro-
tídea, incluso sin la presencia de síntomas oculares y 
orales concomitantes. 
Como conclusión hay que recordar que la presencia 
de una parotiditis crónica puede ser un signos de alar-
ma ante una patología subyacente.  
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Síndrome de shock tóxico secundario a sobreinfección de 
lesiones por varicela.

*Morell Úbeda C, *Cebrián García I, *Nos Ferreres A, 
* Redón Escartí B,  *Badía Mayor JL.

*Servicio de Pediatría. Hospital General Universitario de Castellón. Castellón.

INTRODUCCIÓN
El Síndrome de Shock Tóxico es una entidad poco fre-
cuente, asociada a cuadros clínicos graves e incluso fa-
tales, con lo que su sospecha diagnóstica y tratamiento 
precoz  adquieren una importante relevancia. Se pre-
senta un caso clínico, secundario a sobreinfección de 
lesiones cutaneas varicelosas, con evolución favorable.  

CASO CLÍNICO
Niña de 4 años sin antecedentes personales ni fami-
liares contributorios, que 24 horas tras iniciar cuadro 
de exantema maculo-papular eritematoso, pruriginoso 
y fiebre, acude a Urgencias por aumento del eritema, 
persistencia del  síndrome febril, de hasta 39.5ºC, ma-
lestar general,  vómitos y disminución de la diuresis en 
últimas 24 horas. 
Tras valoración clínica y analítica, con constantes clí-
nicas normales para la edad y el peso, se objetivan pa-
rámetros de insuficiencia renal prerrenal (Creatinina: 
2mg/dl, Urea: 118mg/dl, Filtrado glomerular: 30ml/
min/1,73m2  y excreción fraccional de Sodio <1), Leu-
cocituria y aumento de transaminasas y reactantes de 
fase aguda. Se recogieron muestras para microbiolo-
gía, se inició tratamiento empírico con Cefotaxima, 
ante sospecha de sepsis, y se canalizó vía periférica 
para fluidoterapia intravenosa, inicialmente como tra-
tamiento de la insuficiencia prerrenal, con posterior 
mantenimiento de necesidades basales. Presentó buena  
respuesta diurética y  normalización de los parámetros 
de función renal en las siguientes 12 horas. Durante 
este periodo, mantuvo tensiones arteriales entre P10 y 
P25 para la edad y sexo, y se objetivó la aparición de 
abundantes  lesiones vesiculosas, que se identificaron 
como varicelosas, asi como eritrodermia generalizada, 
deposiciones diarreicas, queilitis y congestión orofa-
ringea. 
Ante dicha sintomatología, se sospecha el Síndrome 
de Shock Tóxico Estafilocóccico / Estreptocóccico, 
con  probable foco de infección en la primera lesión 
papular aparecida 36 horas antes, con lesiones de ras-
cado y signos de sobreinfección, inicialmente cubierta 
con un apósito en el domicilio. Se añade clindamicina 
y se mantiene control estrecho de constantes vitales, 

con buena evolución clínico – analítica y resultados de 
microbiología y serología negativos, excepto IgM para 
varicela,  sin precisar nuevas medidas hasta el alta, con 
descamación cutanea subaguda en los dedos de las ma-
nos y el cuello. 

COMENTARIO
El Síndrome de Shock Tóxico es un cuadro clínico, 
descrito por primera vez en 1978, que se produce de 
forma secundaria a las toxinas producidas por Staphi-
lococcus Aureus (Toxina TSST-1) y Streptococcus 
Pyogenes (Toxina eritrógena A, B y C) en focos de 
infección como abscesos, adenitis, sobreinfección de 
heridas o neumonías entre otros. Dichas toxinas actúan 
como superantígenos que provocan una reacción infla-
matoria sistémica. Se considera una incidencia de en-
tre 0,5 a 1,9 casos/100.000 Habitantes/año, con apro-
ximadamente un 16%  de estos secundarios a lesiones 
varicelosas sobreinfectadas en pacientes pediátricos, 
sobretodo menores de 5 años. El diagnóstico se realiza 
mediante criterios clínicos definidos: Fiebre > 38.5ºC; 
eritrodermia macular generalizada; descamación suba-
guda, afectación orgánica (de 3 o mas de entre: clíni-
ca gastrointestinal, afectación de mucosas, mialgias o 
elevación de CPK, afectación renal con parámetros de 
insuficiencia o leucocituria (Piuria esteril), aumento de 
bilirrubina o transaminasas, plaquetopenia, o alteracio-
nes metabólicas o del SNC) con progresión hacia la 
hipotensión y la inestabilidad hemodinámica en proce-
sos establecidos. Los cultivos microbiológicos deben 
ser negativos (aunque pueden ser positivo a S. Aureus), 
junto con negatividad serológica a enfermedades exan-
temánticas. El tratamiento consiste en antibioterapia 
(Clindamicina/Cloxacilina), tanto para el foco infec-
cioso como para disminuir la producción de toxinas, 
medidas específicas de la afectación orgánica y soporte 
hemodinámico si es necesario. Clásicamente, y en gran 
parte de los casos establecidos descritos, la evolución 
es tórpida, con fracaso multiorgánico y elevada morta-
lidad. Por tanto, ante un síndrome febril con eritroder-
mia generalizada y afectación clínica/analítica orgáni-
ca debemos considerar este proceso, cuyo diagnóstico 
y tratamiento precoz  puede evitar su progresión. 
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Adenitis cervical por micobacterias no tuberculosas a propósito 
de un caso clínico.

Kalbouza S,  Angelats Romero CM, Marabotto Fernández MJ, 
Raya Jiménez MA, Cesin González S, Sequí Canet JM. 

Servicio de pediatría. Hospital Francesc de Borja. Gandia.

INTRODUCCIÓN
Las infecciones por Micobacterias No Tuberculosas 
(MNT) son cada vez más comunes en nuestro medio re-
presentando hasta un 20% de todas las adenitis en pre-
escolares. El principal agente etiológico en las últimas 
décadas es el M. Avium complex (70-80%) y la vía de 
transmisión asociada es la ingestión de agua, tierra o ali-
mentos contaminados. La linfadenitis es la forma clínica 
predominante en la infancia, con un pico entre los 2-4 
años, siendo muy poco frecuente por encima de los 10 
años. Su principal problema radica en el diagnóstico dife-
rencial con otras causas de adenitis infecciosa sobre todo 
Micobacterium tuberculosis, retrasando muchas veces 
el diagnóstico y aumentando así la posibilidad de que 
aparezcan complicaciones (Fistulizaciones o cicatrices 
hipertróficas). 

CASO CLÍNICO                                                                                                                                      
Niña de 13 meses sin antecedentes personales ni familia-
res de interés, que 2 semanas antes del ingreso consulta 
a su pediatra por una tumoración en cuello sin otros sín-
tomas,  se le diagnostica de adenitis y se pauta amoxici-
lina-clávulanico durante 10 días,  a los 4 días de iniciar 
el tratamiento  acude a nuestra urgencia por persistencia 
de la tumoración, impresionando de adenopatía subman-
dibular derecha de 3x2cm, dura al tacto, sin signos infla-
matorios asociados. Orofaringe congestiva sin exudados 
con el resto de la exploración normal. Se le realiza una 
ecografía informada como adenopatía submaxilar de 
4x2,5cm sin otra alteración y hemograma y bioquímica 
anodinos salvo PCR: 37,4mg/dL y VSG: 98mm/h. Se 
realiza PT (Prueba de Tuberculina) que resulta negati-
va. Exudado faríngeo para cultivo (S. Aureus sensible a 
amoxicilina-clavulánico),  serología negativa para VEB, 
CMV, toxoplasma, bartonella y hemocultivo negativo. Se 
procede al alta con el mismo diagnóstico, manteniéndose 
el tratamiento antibiótico. Tras finalizar el tratamiento y 
ante la no mejoría se ingresa para estudio de adenopatía 
persistente. A su ingreso se inicia tratamiento endoveno-
so con amoxicilina-clavulanico a 100mg/kg/día. Durante 
su estancia da positivo para la segunda PT por lo que se 
realiza Rx de tórax resultando normal  e IGRA (Interfe-
rón gamma reléase assays), se recogen además muestras 

de jugo gástrico para BK, cultivo y PCR de MT con re-
sultado negativo. Ante la sospecha de etiologia por mico-
bacterias y la no mejoría de la adenitis al 5º día de ingreso 
se inicia tratamiento para tuberculosis con triple terapia 
asociándose la Claritromicina. Ante evolución favorable 
se procede al alta con diagnóstico de adenitis por MNT 
vs MT, citándola a consultas externas para seguimiento 
a los 5 días, sin observarse cambios clínicos. El IGRA 
resulta negativo y 9 días tras el alta presenta signos in-
flamatorios locales sugestivos de abcesificación, por lo 
que se remite a cirugía infantil donde se realiza PAAF 
confirmándose el diagnóstico de adenitis por MNT (M. 
Avium), se modifica tratamiento médico y se programa 
cirugía diferida para exéresis total de la adenopatía. La 
paciente ha presentado buena evolución, manteniéndose 
asintomática hasta el día de hoy. 

COMENTARIOS
Dado el aumento de las infecciones por MNT en nuestro 
entorno, hay que sospecharla ante una adenopatía de lar-
ga evolución que no mejora con el tratamiento conven-
cional. La presentación clínica más frecuente es una ade-
nitis sub-mandibular, unilateral, indolora, de evolución 
subaguda-crónica, con coloración violácea progresiva 
de la piel y tendencia a la fistulización espontánea. Una 
Prueba PT positiva con IGRA negativo junto con una clí-
nica compatible es altamente sugerente de adenitis por 
MNT. Aunque el diagnóstico de sospecha es clínico, se 
recomienda la confirmación histológica mediante PAAF 
o biopsia escional. Asimismo es importante repetir la PT 
cuando esta es negativa, si hay alta sospecha clínica. La 
exéresis completa se considera el tratamiento definitivo, 
pudiéndose diferir en el tiempo en función de la respues-
ta al tratamiento médico, el cual debe de ser combinado 
para evitar las resistencias incluyendo un macrólido junto 
con rifabutina, ciprofloxacino o etambutol. La duración 
del tratamiento oscila entre 3-6 meses. Se recomienda un 
seguimiento durante un año dada la posible recurrencia 
tras cirugía.
Una Prueba PT positiva con IGRA negativo junto con 
una clínica compatible es altamente sugerente de adenitis 
por MNT. La ecografía es la técnica de imagen de elec-
ción.
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Neutropenia e infección por pseudomonas aeruginosa en niños 
inmunocompetentes: a propósito de dos casos.

Quiles Catalá A, Juan Martínez J, Martínez Porcar C, Amat Madramany A, 
Collado Coso B, Mora Carmona A, García Casa O, Gastaldo Simeón E.

Servicio de Pediatría, Hospital de La Ribera. Alzira.

INTRODUCCIÓN
Las infecciones por Pseudomonas Aeruginosa se pre-
sentan con mayor frecuencia en neonatos y pacientes 
inmunodeprimidos, quemados o crónicos. En niños 
inmunocompetentes es una entidad rara aunque des-
crita, y suele presentarse en forma de gastroenteritis, 
infecciones respiratorias, bacteriemia o fascitis necro-
tizante.
La bacteriemia por P. Aeruginosa en niños tiene una 
incidencia de 3,8/1000 y una mortalidad del 20-40%. 
Inicialmente puede aparecer fiebre, diarrea, vómitos 
y rechazo alimentario, evolucionando hacia la ines-
tabilidad hemodinámica. Uno de los síntomas guía 
para su detección en inmunocompetentes es el ectima 
gangrenoso (1,3-2,8%), que se manifiesta como má-
culas eritematosas que pueden necrosarse, pudiendo 
aparecer al inicio de la infección o durante su curso. 

CASO 1: Lactante mujer de 9 meses con fiebre y vó-
mitos de 48 horas de evolución, sin otros síntomas 
asociados. Antecedentes sin interés. Exploración ano-
dina salvo tumoración en labio mayor derecho, de 1 
cm de diámetro, eritematosa y caliente, con lesión en 
el centro negro-azulada, así como hiperemia faríngea 
y ótica bilateral. Analítica: 3800 leucocitos totales 
con 0 neutrófilos absolutos, PCR: 175,6 mg/L, PCT: 
5,75 ng/mL. Se ingresó con ceftazidima150 mg/kg/
día durante 16 días, asociándose a las 12 horas vanco-
micina 10 mg/kg/día que se retiró a los 11 días. Tras la 
instauración de antibioterapia se produjo resolución 
del absceso, descenso de los reactantes de fase aguda 
(RFA) y aumento de neutrófilos. Se obtuvo cultivo 
del exudado del absceso positivo para P. Aeruginosa. 
El estudio inmunitario fue normal, con controles en 
consultas externas. Posteriormente presentó varias in-
fecciones virales asociadas a neutropenias leves y un 
ingreso por cuadro febril acompañado de neutropenia 
grave y aumento de RFA que se resolvió con cefta-
zidima y amikacina iv, con cultivos negativos. Ante 
este nuevo episodio se descartó neutropenia cíclica 
y se realizó aspirado medular con resultado normal, 

por lo que se diagnosticó de neutropenia benigna del 
lactante.

CASO 2: Niña de 19 meses con fiebre de 48 horas 
de evolución, sin otros síntomas asociados ni antece-
dentes personales o familiares de interés. Exploración 
anodina salvo faringe hiperémica. Analítica: 3600 
leucocitos totales con 300 neutrófilos absolutos, PCR: 
28 mg/L, PCT: 0,99 ng/mL. Se decidió ingreso sin an-
tibioterapia y observación. A las 24 horas aparecieron 
3 lesiones en ambos labios mayores, eritematosas, so-
breelevadas, con fondo necrótico, sugestivas de ecti-
ma gangrenoso (EG), manteniendo excelente aspecto. 
Se extrajo nueva analítica con trombopenia de 90.000 
plaquetas, 300 neutrófilos absolutos, PCR: 95 mg/L, 
PCT: 11,79 ng/m. Se instauró ceftazidima y amikaci-
na iv durante 14 días. Hemocultivo y cultivo de ecti-
ma positivo para P. Aeruginosa. Desapareció la fiebre 
a las 24h de iniciado el tratamiento, y se normalizaron 
los neutrófilos. Controles en consultas externas con 
estudio inmunitario normal. No presentó nuevamente 
neutropenia ni infecciones graves.

CONCLUSIÓN
En el niño febril con neutropenia es importante sos-
pechar infección por P. Aeruginosa, y un dato útil es 
la aparición de ectima gangrenoso. En estos casos se 
debe instaurar tratamiento con ceftazidima y amikaci-
na durante 14 días, dado  el efecto sinérgico de ambos 
sobre la P. Aeruginosa.

La aparición de ectima gangrenoso habla en contra de 
una inmunodeficiencia de base, pues la reacción infla-
matoria responsable de la aparición de EG no podría 
aparecer de existir ésta, lo que nos hace pensar en una 
inmunodeficiencia transitoria previa a la bacteriemia.

Así pues, la neutropenia podría ser una manifestación 
de dicha inmunodeficiencia transitoria en niños inmu-
nocompetentes.
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Meningitis neumocócica y colecistitis aguda secundaria 
a infección grave.

Delgado Vicente A*, Jacobs Morales PD*, Jovani Casano C*. 
*Servicio de Pediatría. Hospital General de Castellón. Castellón. 

INTRODUCCIÓN
En la actualidad, el S. pneumoniae ocupa el segundo 
lugar como agente etiológico de meningitis bacteria-
na en la infancia, después de N. meningitidis. 
La colecistitis acalculosa se ha descrito como compli-
cación de una infección con gran afectación sistémi-
ca, como puede ser la meningitis bacteriana.
La colecistitis aguda es un proceso muy poco fre-
cuente en niños. Entre un 30% y un 50 % de los casos 
en pediatría no se asocian a litiasis biliar, sino que 
se observan en patologías con importante afectación 
del estado general y situaciones críticas. En estas cir-
cunstancias se facilita la estasis de bilis y la isquemia 
lo que produce una respuesta inflamatoria local de la 
pared vesicular. 

CASO CLÍNICO
Niño de 6 años que consulta por un cuadro de fie-
bre de 5 días de evolución. A las 48 h se diagnosti-
có de síndrome gripal por Ag de influenza positivo 
en exudado nasal. El cuarto día de fiebre presenta un 
empeoramiento del estado general con vómitos, de-
caimiento y disminución del nivel de consciencia. A 
la exploración física destaca rigidez de nuca y signos 
meníngeos positivos. Se realiza punción lumbar y se 
inicia antibioterapia empírica con cefotaxima y van-
comicina. En el LCR se observan cocos grampositi-
vos en cadenas y el cultivo confirmó un Streptococ-
cus pneumoniae.  Al tercer día de ingreso se aprecia 
en la palpación abdominal un intenso dolor en flanco 
derecho, con defensa, diagnosticándose de colecistitis 
aguda mediante ecografía abdominal. Se mantuvo a 
dieta absoluta con nutrición parenteral e inició tole-
rancia oral a los dos días con buen resultado. No se 
repitió la punción lumbar por buena evolución clí-
nica. Posteriormente permaneció asintomático hasta 
completar 14 días de antibioterapia endovenosa que 
fue dado de alta. 

COMENTARIOS

- El virus influenza predispone a infecciones bacteria-
nas por varios mecanismos. Por un lado la destrucción 
del epitelio respiratorio favorece la adhesión bacteria-
na. Por otro da lugar a alteraciones en la señalización 
innata y en la respuesta de las citokinas fomentando 
la sobreinfección bacteriana.
- La incidencia de la meningitis por neumococo ha 
disminuido significativamente tras la introducción de 
la vacuna conjugada puesto que proporciona cobertu-
ra frente al serotipo 19A, uno de los principalmente 
implicados. Esta vacuna ofrece actualmente la más 
amplia cobertura frente a la enfermedad neumocóci-
ca. 
- No se recomienda repetir la punción lumbar de ma-
nera rutinaria en pacientes que responden de manera 
adecuada a la antibioterapia. Sí debería repetirse en 
aquellos pacientes que no mejoren tras 48 horas de 
antibioterapia. También se ha sugerido que podría re-
petirse en aquellos pacientes que han recibido terapia 
corticoidea puesto que podría interferir en la interpre-
tación de la respuesta clínica. 
- El tratamiento empírico inicial de las meningitis 
causadas por neumococo es la asociación de cefota-
xima (300 mg/kg/día) y vancomicina (60 mg/kg/día). 
La duración del tratamiento es de 10 a 14 días según 
la evolución clínica.
- La colecistitis acalculosa en la infancia se suele en-
contrar como una complicación de enfermedades in-
fecciosas graves. Clínicamente aparece un dolor con-
tinuo e intenso en hipocondrio derecho, asociado a 
vómitos y rechazo alimentario. 
Su diagnóstico es difícil puesto que se trata de una 
patología infrecuente en niños y cuyos síntomas se 
pueden atribuir a las enfermedades a las que se aso-
cia. Se basa en la ecografía, que muestra una vesícula 
dilatada con engrosamiento de su pared. 
El tratamiento en la población pediátrica es conser-
vador de entrada, reservando la colecistectomía para 
casos con mala evolución.
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Epidemiología del Streptococcus Pneumoniae y estado vacunal 
en el Departamento de Salud de Elche – Hospital General.

Vercher Grau A*, Vizcaíno Díaz C*, Pascual Estruch L*, 
Arencibia Jiménez M**, López García P***

*Servicio de Pediatría. **Servicio de Medicina Preventiva. ***Servicio de Microbiología. 
Hospital General Universitari d’Elx. Elx.

INTRODUCCIÓN
El Streptococcus pneumoniae es un coco gram posi-
tivo, anaerobio, que posee una cápsula externa com-
puesta por polisacáridos con capacidad antigénica. Es 
causante de una amplia variedad de enfermedades, 
desde procesos banales del tracto respiratorio supe-
rior, hasta infecciones invasivas, como neumonías, 
meningitis o sepsis.  Estas últimas tienen menor fre-
cuencia aunque presentan mayor morbimortalidad. El 
neumococo es la principal etiología bacteriana de la 
neumonía adquirida en la comunidad. Suele afectar 
a niños menores de 2 años, personas mayores de 65 
años e inmunodeprimidos. 
Desde 2001 hasta la actualidad se han comercializa-
do 3 vacunas conjugadas dirigidas frente a esta bac-
teria, incluyendo progresivamente mayor número de 
serotipos. La primera incluía 7 serotipos, 4, 6B, 9V, 
14, 18C, 19F y 23F. Posteriormente, en 2009 salió la 
vacuna conjugada de 10 valencias, que añadía los se-
rotipos 1, 5 y 7F, y en 2010 se comercializó la vacuna 
conjugada de 13 valencias, que ampliaba con los se-
rotipos 3, 6A y 19A. 

MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio retrospectivo desde enero de 2007 hasta fe-
brero de 2013, en el cual hemos incluido los pacientes 
de edad pediátrica, hasta los 14 años, con hemocultivo 
y/o cultivo de LCR positivos a Streptococcus pneu-
moniae, solicitados en nuestro Hospital. Se obtiene 
el registro de los cultivos a través de la base de datos 
de los Servicios de Preventiva y Microbiología. Se 
revisa la historia clínica de dichos pacientes y se reco-
gen los datos relacionados con el episodio, diagnósti-
cos, complicaciones, serotipo aislado en los cultivos, 
estancia, cobertura vacunal antineumocócica previa, 
con tipo y dosis de vacuna, sexo y edad.  
 
RESULTADOS
Se analiza un total de 34 pacientes, con edades com-

prendidas entre los 3 meses y los 13 años, siendo el 
61,8% mayores de 2 años. La distribución por sexos 
fue homogénea. En el 64,7% de los casos el diagnós-
tico principal era neumonía. Hubo 8 casos de sepsis 
y 4 de meningitis. Entre los hemocultivos recogidos, 
uno fue negativo y 31 positivos (91,18%). Respecto a 
los cultivos de LCR, realizado en 5 pacientes, fueron 
positivos el 100%.
15 pacientes estaban vacunados frente al neumococo, 
administrándose en 11 de ellos la vacuna 7V, en uno 
la vacuna 10V, en dos de ellos la vacuna 13V, y uno 
tenía una pauta combinada de 7V+13V. 
Tres pacientes, vacunados con dos o más dosis, pre-
sentaron neumonía con hemocultivo positivo a Strep-
tococcus pneumoniae cuyo serotipo estaba cubierto 
por la vacuna recibida. 12 pacientes presentaron he-
mocultivo positivo a Streptococcus pneumoniae con 
serotipo no incluido en la vacunas administradas.
El serotipo aislado más frecuente fue el 1, afectando 
al 41,2% de los casos. Este serotipo fue el causante de 
12 de las 22 neumonías de nuestra muestra, estando 
6 de ellos vacunados con la 7V y 5 de ellos no vacu-
nados. En el último año se han registrado dos casos 
de enfermedad invasiva por neumococo con serotipo 
24F, no incluido en ninguna vacuna.

CONCLUSIONES
En nuestra población, el diagnóstico más frecuente 
asociado al neumococo es la neumonía. La mayor 
parte de las infecciones invasivas por Streptococcus 
pneumoniae, en nuestra población, serían evitables 
con una adecuada vacunación, siendo preciso anali-
zar las causas de fallo vacunal, que aunque infrecuen-
te, tiene una incidencia no despreciable. Las Áreas 
de Salud deben disponer de un registro de serotipos 
de esta entidad para detectar posibles emergencias de 
nuevos serotipos causantes de infecciones graves por 
este germen. 
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Análisis descriptivo de los pacientes con valor de PCR alto. 
Características clínicas y complicaciones.

Vercher Grau A, Pascual Estruch L, Rico Moncho L, 
Canals Candela F, Vizcaíno Díaz C, Vargas Torcal F.

Servicio de Pediatría. Hospital General Universitari d’Elx. Elx.

INTRODUCCIÓN
La proteína C reactiva (PCR) es una proteína plas-
mática con estructura pentamérica, sintetizada princi-
palmente por los hepatocitos en respuesta a procesos 
infecciosos, inflamatorios y de daño tisular. Además 
de ser un indicador de inflamación, esta proteína se 
encuentra involucrada en diversas funciones inmu-
nomoduladoras. Se presenta normalmente en niveles 
séricos <10 mg/L. Frente al estímulo inflamatorio, 
aumenta en las primeras 4-6 horas y dobla su valor 
a las 8 horas, alcanzando el pico máximo a las 36-
50 horas. En pediatría es frecuente su uso como he-
rramienta diagnóstica y como medida de respuesta al 
tratamiento.

MATERIAL Y MÉTODOS
Hemos realizado un análisis descriptivo seleccionan-
do un grupo  pacientes dentro del Servicio de Pedia-
tría nuestro Hospital, cuya característica común es 
haber presentado los valores de PCR más elevados 
entre 2011 y 2012, con edades comprendidas entre los 
5 días de vida a los 13 años. Para ello, se ha obtenido 
un registro a través del laboratorio con los valores de 
las PCR, y a partir de éstos se han revisado las histo-
rias clínicas y resultados de cultivos. Además, se ha 
creado un score numérico de gravedad para poder cla-
sificar las patologías según gravedad (puntaje 0: gac-
troenteritis aguda, faringoamigdalitis, otitis, viriasis; 
puntaje 1: neumonía, infección del tracto urinario; 
puntaje 2: neumonía con derrame, apendicitis aguda; 
puntaje 3: sepsis, peritonitis, neumonía con bacterie-
mia, meningitis, endocarditis). 

RESULTADOS
Se han estudiado un total de 65 pacientes, con valo-
res de PCR entre 653 mg/L y 250 mg/L. 41 de ellos 
corresponden a mujeres. El 83% de los niños son 

mayores de 2 años. La mayoría de ellos requirieron 
ingreso en planta (94%), no siendo así únicamente 
en 4 pacientes (3 gastroenteritis y 1 neumonía). El 
55% precisaron ingreso durante 3 a 7 días, siendo 
esta estancia mayor de 7 días en el 29% de los casos. 
Además, 3 pacientes tuvieron que ser trasladados a 
la UCIP de referencia. El diagnóstico más frecuente 
ha sido la neumonía (afectando al 50%), siguiéndole 
en orden de frecuencia: sepsis, infecciones del tracto 
urinario de vías altas, faringoamigdalitis, gastroente-
ritis y apendicitis. Entre los hemocultivos registrados 
(extraídos en el 75% de los niños), 12 de ellos resul-
taron positivos (siendo el hallazgo más frecuente el 
neumococo, con un 63,6%, seguido de S. Agalactiae, 
K. Pneumoniae, K. Kingae). Un total de 14 niños 
(22%), presentaron complicaciones de su patología, 
como bacteriemia (54,4%), derrame pleural (27,2%) 
y peritonitis (9%). Con score de gravedad 3 (el más 
grave) se obtuvieron 14 pacientes, presentando 11 de 
ellos hemocultivos positivos; y con un puntaje de 2 se 
registraron únicamente 6 pacientes. Un paciente fue 
éxitus. La media de puntos del score es de 1,33 entre 
los 65 pacientes.

CONCLUSIONES
La finalidad de este análisis puramente descriptivo, es 
poder observar las características clínicas y la tenden-
cia de los pacientes con niveles de PCR registrados 
más altos entre 2011 y 2012. Hemos podido observar 
que hubo complicaciones tanto en los niños con va-
lores de PCR más altos del registro como en los no 
tan altos. El nivel de PCR no parece ser directamente 
proporcional según el puntaje del score de gravedad, 
ya que niños con un puntaje alto tienen una PCR muy 
alta, pero otros niños con menor puntaje en el score 
tienen un valor de PCR similar; aunque los niños con 
puntaje alto sí que presentaban niveles de PCR altos. 
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Leishmaniasis visceral: una entidad que no hay que olvidar.

Collado Coso B, Amat Madramany A, Quiles Catala M, Dolz Gimenez L, 
Satorre Viejo I, González de la Rosa F, Ferrando Monleón S, 

Juan Martínez J, Bou Monterde R*, Gastaldo Simeón E. 
Servicio Pediatría. Servicio Epidemiología*. Hospital de la Ribera. Alzira 

INTRODUCCIÓN
La leishmaniasis visceral (Kala- azar) es una zoonosis pro-
ducida en nuestro medio por L. Infantum, transmitida por 
la picadura de flebotomos. Recientes estudios de Salud Pú-
blica refieren un incremento de casos, originando brotes en 
zonas endémicas como la C. Madrid y la cuenca del Medi-
terráneo. Según datos de la red nacional de vigilancia epi-
demiológica desde 1996 a 2011 se registró una incidencia 
media anual de 0.45 casos /100.000 habitantes. Las condi-
ciones probablemente relacionadas con el aumento de la 
incidencia son la aparición de nuevos reservorios como la 
liebre, y al aumento de factores de vulnerabilidad como el 
cambio climático y cambios demográficos (aparición de 
viviendas unifamiliares en zonas periurbanas) así como la 
poca eficacia de sistemas de prevención y erradicación de 
vectores. Es un diagnóstico a tener en cuenta ante fiebre 
prolongada y pancitopenia, sobre todo si asocian hepato-
esplenomegalia e hipergammaglobulinemia.

CASO CLÍNICO
Niña de 20 meses remitida por su pediatra a urgencias del 
hospital por fiebre de 7 días de evolución que responde 
a antitérmicos, con reascensos cada 5 horas. No síntomas 
catarrales. No vómitos ni diarrea. No alteración en la ori-
na. Acude a guardería. No animales en domicilio ni viajes 
a países tropicales. No pérdida ponderal.
Antecedentes perinatológicos sin interés. Desarrollo psico-
motor normal. Introducción de alimentación complemen-
taria sin alergias ni intolerancias. No alergias medicamen-
tosas. Calendario vacunal al día. No otras enfermedades 
importantes.AF: Sin interés.
Exploración clínica al ingreso: Tª 36ºC. TA 90/52 mmHg. 
FC 119 ppm. SatO2 99%. Peso 12.6 kg (P50-75). Talla 
86.5 cm (p75-90). PC 48 cm (p50-75).
Buen aspecto general. Normohidratada y normocoloreada 
No signos de dificultad respiratoria. No exantemas ni pe-
tequias. Pulsos simétricos normales. Buen relleno capilar. 
ORL: Faringe hiperémica sin exudados. Adenopatías la-
tero-cervicales pequeñas rodaderas. ACP: Tonos rítmicos, 
sin soplos. Buena entrada de aire bilateral, sin ruidos pa-
tológicos.
Abdomen: blando, depresible, no doloroso. No hepatoes-
plenomegalia. Peristaltismo conservado. Neurológico nor-
mal. 

Se le realiza Radiografía de tórax que es normal, sedi-
mento de orina, urinocultivo, hemocultivo y mantoux que 
son negativos. Se le extrae análisis de sangre que muestra 
leucopenia 4000, con linfocitosis relativa (73%), trom-
bopenia de 89.000, sin anemia. Con bioquímica normal 
incluyendo PCR y procalcitonina sugestivas de viriasis. 
En la serología se detecta IgM anti VCA de VEB, con IgG 
negativa. CMV, Toxoplasma, Hepatitis A, B y C, leptos-
pira, brucella, bartonella, ricketsia, parvovirus negativos. 
Ingresa en planta de pediatría para control evolutivo y tra-
tamiento sintomático. A las 48 horas de ingreso presenta 
empeoramiento clínico,  registrando Tº 40ºC cada 4 horas 
y decaimiento, astenia, palidez cutánea marcada y hepato-
esplenomegalia, por lo que se repite control analítico obje-
tivando pancitopenia (Hb 8.7 g/dL htc: 26.3%, Leucocitos 
3400, Plaquetas: 45.000) y elevación de LDH (2020 U/L) 
y PCR 70 mg/L. Ante el empeoramiento del estado gene-
ral y la alteración analítica se decide iniciar tratamiento 
con ceftazidima y amikacina y traslado a UCIP. Precisa 2 
transfusiones de plaquetas y una de concentrado de hema-
tíes. A las 48 horas de su ingreso en UCIP nos informan 
en nuestro Hospital de PCR positiva para Leishmania en 
sangre periférica. Se inicia tratamiento con anfotericina B 
liposomal a 3 mg/kg/d durante 5 días, repitiendo la dosis a 
los 10 y 20 días. 
Se realiza también aspirado de médula ósea en el que se 
objetiva abundante celularidad, megacariocitos en canti-
dad normal y aumento de serie eritroide con dudosa pre-
sencia de parásitos, recibimos posteriormente resultado de 
PCR en médula ósea para Leishmania positiva. Evolución 
favorable con desaparición de la fiebre a los 4 días del ini-
cio del tratamiento, normalización de las 3 series en el he-
mograma y desaparición de la hepatoesplenomegalia.

COMENTARIOS
La leishmaniasis visceral sigue siendo una enfermedad 
frecuente en nuestro medio. Es importante sospecharla 
ante fiebre prolongada, pancitopenia, hepatoesplenome-
galia e hipergammaglobulinemia. La técnica más sensible 
para el diagnóstico es la PCR en aspirado de médula ósea. 
Actualmente el tratamiento de elección es la anfotericina 
B liposomal por la menor tasa de efectos secundarios y 
por su mejor coste-efectividad disminuyendo la estancia 
hospitalaria.
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Hepatitis colestásica, tóxica secundaria a escarlatina: 
a propósito de un caso.

 Jacobs Morales PD*, Badía Mayor JL*, Delgado Vicente A, Jovaní Casano C*.
*Servicio de Pediatría. Hospital General de Castellón. Castellón de la Plana.

INTRODUCCIÓN
La escarlatina es un síndrome caracterizado por farin-
gitis exudativa, fiebre y un exantema escarlatinifor-
me. Es causado por el estreptococo beta-hemolítico 
del grupo A productor de toxina. La toxina circulante 
causa el exantema patognomónico como consecuen-
cia de la producción local de mediadores inflamato-
rios y alteración de las citoquinas en el ambiente cu-
táneo. Esto resulta en una respuesta inflamatoria con 
dilatación de los vasos sanguíneos, lo que lleva al co-
lor escarlata característico del exantema. Los lugares 
de replicación del estreptococo son las amígdalas y la 
faringe, aunque puede existir escarlatina causada por 
infección estreptocócica en la piel, tejidos blandos, o 
heridas operatorias. La escarlatina ocurre predomi-
nantemente en niños de entre 5 y 15 años de edad, 
es rara en niños menores de 2 años de edad por la 
presencia de anticuerpos antitoxina maternos y por 
no haber llegado aún a sensibilizarse. La enfermedad 
tiene un período de incubación de 1 a 4 días. Su ini-
cio suele ser abrupto, usualmente precedido por inicio 
súbito de fiebre asociada a dolor de garganta, cefalea, 
náusea, vómitos, dolor abdominal, mialgias y males-
tar general. El exantema característico aparece 12-48 
horas después del comienzo de la fiebre, primero en 
el cuello para extenderse con carácter centrífugo. La 
meta del tratamiento es prevenir la fiebre reumática, 
reducir la diseminación de la infección,  prevenir las 
complicaciones. La terapia antibiótica es el trata-
miento de elección. Unas de las complicaciones de 
la escarlatina son: linfadenitis cervical, otitis media/
mastoiditis, etmoiditis, absceso periamigdalino, sinu-
sitis, bronconeumonía, meningitis, absceso cerebral, 
trombosis del seno venoso, sepsis, glomerulonefritis 
aguda, vasculitis, uveítis y poco descrita, la hepatitis.

CASO CLÍNICO
Escolar masculino de 10 años de edad que ingresa 
para estudio por coliuria, con historia de 4 días de fie-
bre elevada y exantema micropapular eritematoso en 

papel de lija. Inicia con micciones oscuras 24 horas 
antes del ingreso. Al exámen físico se presenta febril, 
resto de constantes normales; orofaringe hiperémica 
sin exudados, exantema escarlatiniforme generali-
zado que no respeta palmas ni plantas, leve ictericia 
escleral, resto normal. La analítica al ingreso mos-
tró una serie blanca con 13500 leucocitos (82%N), 
transaminasas elevadas y bilirrubina total de 3.8 mg/
dl, urobilinógeno y bilirrubina positivos en orina. El 
frotis de exudado faríngeo resultó negativo. Por la clí-
nica compatible con escarlatina se inicia tratamiento 
antibiótico. Evolutivamente presenta descamación 
furfurácea en tronco y laminar en extremidades; cedió 
la fiebre al segundo día del ingreso. Se realiza eco-
cardiograma el cual no muestra afectación cardiaca. 
Toda la serología de virus resultó negativa. La afec-
tación hepática leve y con carácter colestásico mejo-
ra  paulatinamente así como su estado general, que 
permiten alta de hospitalización y control en consulta 
externa. 

COMENTARIOS
Existen en la literatura médica algunos casos clínicos 
de pacientes con escarlatina que asociaron hidrops ve-
sicular y hepatitis, así como casos que asociaron  sola-
mente hepatitis. Esta manifestación no suele incluirse 
en los textos de enfermedades infecciosas pediátricas. 
La hepatitis es una complicación rara de la escarla-
tina. La patofisiología no está clara; la hipótesis que 
se ha planteado se refiere a un efecto hepatotóxico 
mediado por exotoxinas. En la mayoría de los casos 
publicados, la hepatitis ha tenido un curso benigno 
con vuelta a la normalidad de las pruebas funcionales 
hepáticas, en un tiempo relativamente breve. En nues-
tro paciente el frotis faríngeo fue negativo, esto puede 
haber sido debido al incio de tratamiento antibiótico 
en domicilio previo al ingreso. La clínica inicial, los 
resultados negativos de otras causas infecciosas, así 
como la mejoría del estado general tras el incio de la 
antibioterapia apoya el diagnóstico aquí considerado.
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Infecciones urinarias de vías altas: sensibilidades 
antimicrobianas y evaluación del tratamiento empírico en 
nuestro departamento de salud.

 Daza Aguilar S *, Schmitz K*, Aguilar Bacallado FJ*, 
Chanzá Aviñó M**, Lurbe Ferrer E*, Montesinos Sanchis E*. 

*Servicio de Pediatría. **Servicio de Microbiología. 
Consorcio Hospital General Universitario. Valencia

INTRODUCCIÓN
La infección del tracto urinario (ITU) constituye una 
de las infecciones más  frecuentes en la edad pediátri-
ca, de ahí que requiere un diagnóstico precoz y un tra-
tamiento adecuado. Puede presentarse como primera 
manifestación de una uropatía y, de no tratarse correc-
tamente, llevar a daño renal. El tratamiento antibiótico 
debe iniciarse de forma empírica en espera de los re-
sultados del urocultivo, por lo que es esencial  conocer 
la resistencia antimicrobiana de los gérmenes etioló-
gicos más prevalentes.  El objetivo de nuestro estudio 
es: a) describir los agentes etiológicos responsables de 
las ITUs de vías altas y su sensibilidad antimicrobiana 
en los pacientes pediátricos de nuestro departamento y 
b) validar nuestra política antibiótica en el tratamiento 
empírico de las ITU de vías altas en función de las sen-
sibilidades antimicrobianas obtenidas.                                                                          

MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio descriptivo, retrospectivo de las ITUs de vías 
altas diagnosticadas en los niños menores de 14 años 
en un período de 2 años (Junio de  2010 a Junio 2012) 
en nuestro departamento de salud. Se recogieron va-
riables demográficas (edad, sexo), clínicas (tratamiento 
antibiótico empírico y dirigido, respuesta al tratamien-
to y modificación del antibiótico empírico, estudio eco-
gráfico) y microbiológicas (aislamiento microbiano, 
sensibilidades de antibiograma, urocultivo per-tratra-
miento) 

RESULTADOS
Se registraron 143 ITUs de vías altas, con predominio 
de mujeres (62.9%). La edad media fue de 2.7 años 
(0.0-13.3 años). Un 7.7% presentaban patología uroló-
gica de base (3.5% reflujo vésico-ureteral (RVU), 2.1% 
Ectasia pélica, 1.4% Hidronefrosis) y un 8.4% recibía 
antibiótico profiláctico. En 137 casos se requirió ingre-
so hospitalario, estancia media de 3.89 días (0.00-12 
días), el resto se controlaron ambulatoriamente. Los 
gérmenes aislados fueron: E. coli (92.3%), K. pneu-
moniae (2.8%), Enterococcus spp (1.4%),  P. aerugino-

sa (1.4%) y P. mirabillis (0.7%) y otros (1.4%). Entre 
los pacientes menores de 3 meses E. coli siguió siendo 
el agente etiológico predominante (86.8%) seguido de 
Enterococcus spp. (5.3%) y K. pneumoniae (5.3%). 
Amoxicilina-clavulánico fue el tratamiento empírico 
más instaurado en todas las edades (84.6 %), si bien este 
porcentaje descendió al 73.7% en menores de 3 meses 
de edad. Otros antibióticos empíricos empleados fue-
ron cefotaxima (7%), ampicilina-cefotaxima (4.2%), 
ampicilina-gentamicina (2.1%), cefixima (1.4%) y ce-
furoxima (0.7%). Fueron sensibles al tratamiento em-
pírico 116 aislamientos (81.1%), 12 resistentes (8.4%) 
y 15 presentaron sensibilidad  intermedia (10.5%). Los 
gérmenes etiológicos implicados  más frecuentes (E. 
coli, K. pneumoniae y P.mirabillis) mostraron una re-
sistencia global a amoxicilina-clavulánico del 6.6%, a 
cefotaxima del 10.6% y del 5.4% a gentamicina. Hubo 
11 casos de aislamientos de gérmenes productores de 
betalactamasas de espectro extendido (BLEE) (7.7%), 
entre estos pacientes un 33.3% presentó patología de 
base. Se cambió el antibiótico con motivo de resisten-
cia en 11 pacientes (7.7%) y en 5 (3.5%) por ausencia 
de respuesta clínica. Se realizó ecografía renal a 122 
pacientes (85.3%), de las cuales 20 (16.4%) resultaron 
patológicas, siendo el hallazgo más frecuente la ectasia 
piélica en 14 pacientes (70%).  

CONCLUSIONES
En nuestro departamento de salud el microorganismo 
más prevalente en las ITUs pediátricas es E. Coli, en 
todos los subgrupos analizados (edad y enfermedad 
de base).  Los gérmenes etiológicos más implicados 
siguen mostrando una elevada sensibilidad a amoxi-
cilina-clavulánico (93.4%), antibiótico empírico de 
elección más empleado. Sólo 16 pacientes del total 
(12.2%) precisaron cambios en el tratamiento empíri-
co, bien por resistencia o por mala evolución clínica, lo 
que valida la adecuación de nuestra política antibiótica 
en el tratamiento de las ITUs de vías altas en la edad 
pediátrica.
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Enfermedad de Chagas perinatal: situación y manejo en un 
hospital comarcal.

Ruiz Miralles R*, Gavilán Martín C *, Ortiz de la Tabla Ducasse V **, 
Pastor Ferrándiz L*, Juste Ruiz M*.

 *Servicio de pediatría. **Servicio de microbiología. 
Hospital universitario de San Juan de Alicante. Alicante*.

INTRODUCCIÓN
Debido a los flujos migratorios las fronteras de la en-
fermedad de Chagas están cambiando. La detección 
de anticuerpos anti-T. cruzi en gestantes constituye 
una estrategia prioritaria para la detección de las em-
barazadas infectadas.
Estudios recientes muestran una variabilidad impor-
tante tanto en la seroprevalencia en gestantes proce-
dentes de zonas endémicas (desde un 1 a un 50%) 
así como en la tasa de transmisión vertical (entre un 
2-10%). Por este motivo, el objetivo de este trabajo 
consiste en determinar la prevalencia de gestantes la-
tinoamericanas con serología positiva para enferme-
dad de Chagas y estimar la tasa de transmisión verti-
cal en nuestro hospital en los últimos 3 años.
MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio descriptivo retrospectivo de las serologías 
realizadas a toda gestante de origen latinoamericano 
que acude a la consulta de maternidad en su centro 
de atención primaria entre enero de 2010 y enero de 
2013. También se realiza la revisión de las historias 
clínicas de las gestantes infectadas así como de sus 
hijos.

RESULTADOS
Se solicitaron un total de 319 serologías de Chagas 
en nuestro área de salud en estos 3 años. De ellas, el 

resultado fue positivo en 6 mujeres.  Si descartamos 
un falso positivo, esto representa una seroprevalencia 
del  1,88 %. 
 De los 5 recién nacidos de madres infectadas, uno 
se perdió el seguimiento y a los otros 4 se les reali-
zó PCR, confirmándose la transmisión vertical de la 
enfermedad en uno de ellos. Recibió tratamiento con 
Benznidazol oral sin incidencias con negativización 
posterior de la PCR y de la serología.

DISCUSIÓN Y CONCLUSIONES
Nuestra seroprevalencia materna en gestantes latinoa-
mericanas (1.88%) es similar al reportado en otros 
estudios. La tasa de transmisión (25%) no es repre-
sentativa debido al número tan pequeño de gestantes 
infectadas en nuestra muestra. 
La distribución de la enfermedad de Chagas ha cam-
biado, por lo que debemos ser conscientes de que ac-
tualmente es un problema real en nuestro medio.  
Resulta prioritario incluir la determinación de an-
ticuerpos anti-T. Cruzi en el cribado serológico de 
toda gestante latinoamericana, y establecer protoco-
los para poder realizar un adecuado seguimiento del 
recién nacido y así detectar los niños infectados e ini-
ciar un tratamiento precoz que evite la progresión de 
la enfermedad.
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Realización de radiografía de tórax en el diagnóstico de 
neumonía comunitaria en urgencias pediátricas.

Muñoz Tormo-Figueres A, Quinzá Franqueza L, Martí Masanet M, 
Ballester Asensio E, Bretón Martínez JR,  Codoñer  Franch P.

Servicio de Pediatría, Hospital Dr. Peset. Valencia.

INTRODUCCIÓN
Las infecciones respiratorias son el principal moti-
vo de consulta por patología infecciosa en urgencias 
pediátricas, donde se realiza un número elevado de 
radiografías de tórax para el diagnóstico de las neu-
monías comunitarias. Se ha comprobado que cuan-
do la aproximación clínica es correcta la realización 
de radiografía torácica en la sospecha de neumonía 
no complicada no influye en la respuesta terapéutica. 
Para ello precisamos de una serie de criterios clínicos 
que en caso de estar ausentes nos harían disminuir 
nuestra sospecha de neumonía complicada y por  tan-
to administrar tratamiento sin necesidad de realiza-
ción de radiografía de tórax. 

MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio retrospectivo de pacientes mayores de un año 
con sospecha clínica de neumonía y confirmación 
radiológica desde Julio-2012 hasta Enero-2013. Se 
consideraron criterios sugestivos de neumonía grave 
o complicada: fiebre > 38.5ºC, distrés respiratorio, ta-
quipnea (>40 rpm de 1 a 5 años y >20 rpm en mayores 
de 5 años), cianosis o hipoxia, auscultación sugestiva 
de derrame pleural o consolidación extensa, dolor to-
rácico o abdominal, rechazo de la ingesta > 50%, an-
tibioterapia previa durante 48–72 horas sin mejoría y 
aspecto tóxico. Se calcularon mediante tablas 2 x 2 la 
sensibilidad, especificidad, valor predictivo positivo 
(VPP) y valor predictivo negativo (VPN) de estos cri-
terios para la identificación de gravedad o complica-
ciones en la radiografía e indicación de ingreso. Tam-
bién se realizaron los cálculos excluyendo la fiebre 
como criterio.

RESULTADOS
Se recogieron 91 casos, 55 varones (60%).  La me-
diana de edad fue de 2,5 años.  La media de fiebre 
era de 39,2ºC. La mediana de horas de evolución era 
48. Se realizó radiografía de tórax en todos los casos. 
Cumplían los criterios definidos para la realización 
de radiografía 82 casos (89%). De éstos, 8 (10%) sí 
presentaron complicaciones radiográficas (5 derra-
mes pleurales y 3 infiltrados extensos) e ingresaron 

21 (26%). Ninguno de los 9 casos sin criterios para 
realización de radiografía presentó complicaciones 
en la radiografía ni ingresó. La sensibilidad de estos 
criterios para la identificación de complicaciones en 
la radiografía de tórax fue de 100% (IC 63-99%), es-
pecificidad 11% (IC 6-20%), VPP 11% (IC 6-21%) 
y VPN 100% (IC 63-99%). La sensibilidad de estos 
criterios para indicación de ingreso fue 100% (IC 81-
100%), especificidad 13% (IC 6-24%), VPP 26% (IC 
17-37%) y VPN 100% (IC 63-99%).
Sin considerar fiebre > 38,5º como criterio predictivo 
de neumonía grave o complicada, 56 casos cumplían 
criterios para realización de radiografía. De éstos, 7 
(13%) presentaron complicaciones radiográficas e in-
gresaron 17 (30%). De los 35 casos sin criterios, 1 
(3%) presentó consolidación extensa y 4 (11%) in-
gresaron. Sin tener en cuenta la fiebre la sensibilidad 
de estos criterios para identificar neumonía grave o 
complicada fue de 86% (IC 42-99%),  especificidad  
40% (IC 30-52%), VPP 11% (IC 4-23%) y VPN 97% 
(IC 83-99%). La sensibilidad de estos criterios para 
establecer indicación de ingreso fue de  81% (IC 57-
94%), especificidad 44% (IC 33-57%), VPP 30% (IC 
19-44%) y VPN 89% (IC 72-96%).

CONCLUSIONES
Teniendo en cuenta la fiebre, ninguno de los casos que 
no cumplían criterios para la realización de radiogra-
fía presentó signos radiológicos de gravedad o com-
plicación ni ingresó. No solicitar radiografía en estos 
casos ahorraría el 11% de radiografías. Al excluir la 
fiebre de estos criterios la sensibilidad para identifi-
car neumonía complicada o grave disminuyó a 86% 
manteniendo un elevado VPN (97%) para neumonía 
complicada. No solicitar radiografía en este supuesto 
ahorraría el 39% de las radiografías realizadas. Por 
tanto, a través de una serie de criterios clínicos defini-
dos podemos sospechar la presencia de una neumonía 
complicada, reservando la realización de radiografía 
de tórax para estos casos  y  evitando así su realiza-
ción sistemática ante todo cuadro clínico compatible 
con neumonía no complicada.
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Fiebre prolongada y adenopatías  ¿cuál es su diagnóstico?

Pérez Sukia L*, Aguado Lozano V*, Rincón López E*, 
Rodriguez Vega H*, Pérez Tamarit MD*, Otero Reigada MC *.

*Servicio de Infectología Pediátrica. Hospital Universitario y Politécnico La Fe. Valencia

INTRODUCCIÓN
La persistencia de un cuadro de fiebre y adenopatías 
generalizadas  nos debe, obligatoriamente, conducir a 
la realización de un diagnóstico diferencial que inclu-
ya infecciones y neoplasias principalmente, sin olvi-
dar las enfermedades autoinmunes, endocrinológicas,  
por depósito,  linfoproliferaciones no tumorales y por 
fármacos, entre otras.

CASO CLÍNICO
Niña de 4 años con fiebre asociada a adenopatías la-
terocervicales bilaterales de un mes de evolución, que 
asocia  dolor torácico en los últimos tres días. En su 
hospital de origen se realiza radiografía de tórax don-
de se aprecian  adenopatías hiliares, paratraqueales 
derechas y masa mediastínica anterosuperior bilate-
ral. Con sospecha de síndrome linfoproliferativo se 
deriva a hospital de referencia. 
En la exploración física destaca  palidez cutáneo-mu-
cosa, adenopatías laterocervicales (2-3cm) y axilares 
de predominio izquierdo e inguinales bilaterales (± 
1cm). Hepatomegalia (3 cm) y polo de bazo. 
En las exploraciones complementarias se aprecia ane-
mia ferropénica, leucocitosis con fórmula anodina, 
PCR 135 mg/L y VSG 95 mm/h. Mantoux negativo. 
Serologías y hemocultivo negativos. Médula ósea y 
PL normales. En la biopsia de adenopatías laterocer-
vicales  se descarta malignidad, objetivándose infla-
mación crónica granulomatosa necrotizante tipo ca-
seificante. 
Descartado el proceso linfoproliferativo y valorado 

por servicio de Pediatría Infecciosa, se repite Mantoux 
con induración de 20x20 mm.  En TAC tóracoabdo-
minal presenta múltiples conglomerados adenopáti-
cos abscesificados y  lesión pulmonar hipodensa re-
dondeada, con calcificación periférica en “cáscara de 
huevo” (26 mm), lo que sugiere enfermedad tubercu-
losa pulmonar con afectación ganglionar diseminada. 
Insistiendo en la historia familiar, la niña presenta fie-
bre intermitente y astenia desde hace un año; convive 
con familiares en Marruecos (donde la incidencia de 
TBC es siete veces mayor que en España), dos meses 
todos los veranos, su abuela es tosedora habitual. 
Diagnosticada de TBC, se inicia tratamiento con cua-
tro fármacos antituberculosos (pirazinamida, isonia-
cida, rifampicina, etambutol). Microbiología informa 
del aislamiento de Mycobacterium tuberculosis en 
jugo gástrico siendo el Ziehl inicial negativo y Quan-
tiferon positivo.

CONCLUSIONES
La anamnesis es fundamental para el diagnóstico. 
La negatividad del Mantoux no excluye el diagnósti-
co de TBC y ante la duda debe 
confirmarse con una segunda realización y/o la técni-
ca de Interferón-gamma.
La TAC pulmonar, indicada en casos seleccionados, 
es más sensible para el diagnóstico de tuberculosis 
pulmonar que la radiografía  torácica.
La incidencia de TBC es superior a la de procesos 
linfoproliferativos. Lo más plausible es casi siempre 
lo más frecuente.
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Derrame pleural tuberculoso: a propósito de un caso.

Pastor Ferrándiz L, Atienza Almarcha T, Castaño Iglesias C, Juste Ruiz M.
Servicio de Pediatría, Hospital Universitario de San Juan de Alicante. Alicante.

INTRODUCCIÓN
La tuberculosis continúa siendo un problema de 
magnitud mundial, apreciándose un aumento de la 
incidencia en los últimos años. A pesar de ser una 
enfermedad cuyo tratamiento correcto es efectivo 
conllevando a una curación sin secuelas, la tuberculo-
sis pulmonar infantil y sus complicaciones, continúan 
siendo un problema no infrecuente en nuestra socie-
dad. El diagnóstico tardío y la escasa confirmación 
bacteriológica en niños, suponen uno de los mayores 
retos a los que tenemos que hacer frente . Nuestro ob-
jetivo es, mediante la exposición de un caso de tu-
berculosis pulmonar complicado con derrame pleural, 
incidir en la necesidad de realización de Mantoux y  
tener un alto índice de sospecha, para poder llevar a 
cabo un diagnóstico precoz y abordaje adecuado.

CASO CLÍNICO
Paciente de 7 años, nacido en España, de origen ma-
rroquí. Asocia cuadro de tos, febrícula y astenia en el 
último mes, sin otros síntomas. Último viaje a Ma-
rruecos 6 meses antes. En las últimas 24 horas pre-
senta fiebre máximo 40ºC, con vómitos y dolor en 
hemiabdomen izquierdo, en tratamiento con amoxici-
lina-clavulánico. Se solicita radiografía de tórax en la 
que se observa importante derrame pleural izquierdo 
asociado a infiltrado alveolar perihiliar bilateral, con 
aumento de tamaño de hilio izquierdo, ventana aor-
topulmonar y área paratraqueal derecha, sugestiva de 
adenopatías. Se realiza Mantoux, objetivándose indu-
ración de 30 mm, por lo que se recogen muestras de 
jugo gástrico, esputo y se realiza toracocentesis diag-
nóstico-terapéutica. La bioquímica del líquido pleural 
es compatible con derrame pleural tuberculoso con 
un ADA de 93 U/L, no observándose BAAR (bacilos 
ácido-alcohol resistentes) en ninguna de las mues-

tras seleccionadas. Ante un Mantoux positivo y una 
radiografía de tórax patológica, se inicia tratamiento 
con 4 fármacos antituberculosos (rifampicina, pirazi-
namida, isoniazida y etambutol). Posteriormente se 
informa de crecimiento de M. Tuberculosis en medio 
líquido, en la muestra de jugo gástrico, sensible a to-
dos los fármacos, por lo que se retira el etambutol y 
se continúa con la pauta de tratamiento de 6 meses. Se 
realiza una radiografía de tórax de control en la que 
se aprecia mejoría significativa, y se inicia estudio de 
contactos y profilaxis, no pudiendo identificar el caso 
índice en el momento actual.  Dado el resultado posi-
tivo del cultivo, se inicia nueva recogida de muestras 
de jugo gástrico, confirmando la negativización pos-
terior y la buena respuesta al tratamiento, sin presen-
tar efectos secundarios significativos.

CONCLUSIONES
La tuberculosis pulmonar infantil presenta un reto 
diagnóstico que conlleva un alto índice de sospecha. 
La escasa confirmación bacteriológica infantil, no 
debe conllevar un retraso en el inicio de tratamien-
to antituberculoso con 4 fármacos, tal y como ava-
lan las últimas guías de infectología pediátrica. Una 
prueba de la tuberculina positiva y una radiografía de 
tórax patológica, además de una anamnesis adecuada 
y completa,  no nos debe plantear dudas diagnósticas 
ni terapéuticas. Del mismo modo, es imprescindible 
trabajo en equipo con medicina preventiva para el es-
tudio de contactos y profilaxis y/o tratamiento si fuese 
necesario. Sólo con una integración multidisciplinar y 
con un alto índice de sospecha, se puede llevar a cabo 
la erradicación de una enfermedad, que a pesar de te-
ner un tratamiento eficaz, continúa aumentando por la 
falta de adherencia terapéutica y el infradiagnóstico.
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Síndrome poliglandular autoinmune tipo 2. 
Un cambio en el color de la piel, ¿nada que sospechar?

Valverde Viu P, Montahud Posada C.
Servicio de Pediatría. Hospital del Vinalopó. Elche.

INTRODUCCIÓN
El Síndrome Poliglandular Autoinmune tipo II es la 
poliendocrinopatía más común, que se caracteriza por 
la asociación de insuficiencia suprarrenal (100% de 
los casos) con enfermedad tiroidea (70%) y/o diabe-
tes mellitus tipo (50%). Es poco frecuente en la in-
fancia, predomina en el sexo femenino a partir de la 
segunda década de la vida.
Suele presentarse a su inicio como una enfermedad 
de Addison que posteriormente asocia otras manifes-
taciones autoinmunes (celiaquía, vitíligo, xxxxx). La 
enfermedad de Addison afecta a 1 a 4 de cada 100.000 
habitantes. 
Presentamos un caso de una adolescente que debutó 
con diabetes mellitus tipo 1.

CASO CLÍNICO
Mujer de 14,5 años que acude por síntomas cardinales 
de diabetes en el último mes. 
Antecedentes personales y familiares: Embarazo ge-
melar, prematura de 35 SG. Peso al nacer 1980gr. In-
gresó a los 10 meses de vida por meningitis meningo-
cócica. Padre y abuelo paterno, diabetes mellitus tipo 
2. Hermana gemela y hermana de 5 años sanas. Resto 
sin interés para la historia
En la exploración física llama la atención una pacien-
te asténica, ojerosa, morena, sin distrés respiratorio, 
con peso 43 kg, T 36ºC, TA 100/60, FC 110 lpm. En 
analítica de urgencias destaca glucemia 234 mg/dl, 
Na 128 mEq/l, K 3.9 mEq/l, creatinina 1.2 mg/dl, sin 
cetoacidosis. Se inicia tratamiento con insulina sc y 
fluidoterapia de mantenimiento por la presencia de hi-
ponatremia. La glucemia se normaliza adecuadamen-
te, manteniendo hiponatremia (valor mínimo de 122 
mEq/l, a pesar de aportes de Na de hasta 6.9 mEq/kg/
dia más aporte de la dieta), y apareciendo hiperkalie-
mia (máximo 6.8 mEq/l), que precisó tratamiento con 
quelantes de potasio.
Ante la persistencia de la hiponatremia y la hiperpig-

mentación cutánea se rehistoria a la madre que refiere 
cambio en la coloración de la piel en los últimos 4 
años, coincidiendo con astenia y pobre rendimiento 
escolar. Se sospecha insuficiencia suprarrenal, que 
se confirma con cortisol a primera hora de la mañana 
muy bajo (0.92 mcg/dl), ACTH muy elevada (>1250), 
renina >360 y aldosterona indetectable. Se inicia tra-
tamiento con hidrocortisona 10-0-5 mg y fludrocorti-
sona 0.1 mg/día, normalizándose iones y mejorando 
el estado general de la niña.
En RNM abdomen se describe atrofia suprarrenal bi-
lateral
Se completa estudio con Anticuerpos: Ac antiinsulina 
3.7. Ac antiGAD 16. Ac anti IA2 2.02. Ac antiadre-
nales negativos. Ac anti 21 hidroxilasa 415. Ac anti 
TPO 43.9. Ac anti TG 26.3. Ac antitransglutaminasa 
IgA 0.59
Los diagnósticos finales fueron Diabetes Mellitus 
tipo 1 en una paciente con enfermedad de Addison no 
diagnosticada en los últimos 4 años, constituyendo el 
Sindrome Poliglandular Autoinmune tipo 2.

COMENTARIO
En el caso de nuestra paciente, en los últimos años, 
se había consultado en varias ocasiones por la hiper-
pigmentación cutánea progresiva, a la que se le había 
restado importancia a pesar de asociar hiponatremia 
(125 mEq/l) en alguna analítica previa. La aparición 
de la enfermedad de Addison en la infancia es excep-
cional, no obstante, ante síntomas como los descri-
tos debemos pensar en ella, por la potencial gravedad 
de una crisis suprarrenal. La insuficiencia suprarre-
nal congénita es la más frecuente en los niños, cuya 
causa principal es el déficit de 21-hidroxilasa, pero la 
enfermedad de Addison adquirida, como en el caso 
de nuestra paciente, se suele asociar y ser la primera 
presentación del Sindrome Poliglandular Autoinmu-
ne tipo 2.
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Enfermedad de graves neonatal.

 Botella López V, Calzado Agrasot MA, Perona Hernández J, Bayo Pérez A.
Servicio de Pediatría Hospital del Vinalopó. Elche.

INTRODUCCIÓN
La enfermedad de Graves afecta al 0,2% de las mu-
jeres y aproximadamente un 2% de los hijos de estas 
desarrollarán un hipertiroidismo que aunque suele ser 
autolimitado e incluso asintomático, puede llegar a 
ser grave a pesar de un tratamiento adecuado. 
La mayoría de los RN afectos, son hijos de madres 
con enfermedad activa, aunque pueden aparecer en 
madres tiroidectomizadas o sometidas a a ablación 
con yodo en las que los TSI persistan elevados.

CASOS CLÍNICOS
Caso 1
RNT (37 sem)/ AEG (3050 gr) que ingresa a las 48 
h de vida tras detección de elevación de hormonas 
tiroideas (T4libre: 3,69, T3libre: 6,78) con TSH su-
primida.
AF: Madre de 33 años G-A-V: 2-0-2. Enfermedad de 
Graves. Hipotiroidismo secundario a ablación con 
yodo 2 años antes en tratamiento sustitutivo. No cons-
ta determinación de TSI durante la gestación.
Actitud expectante inicial con monitorización clínico 
– analítica. A los 7 ddv presenta hipertensión arterial 
y taquicardia sinusal. Ante la clínica de tirotoxicosis 
se inicia tratamiento con propranolol y lugol. Se pro-
duce un rápido descenso de hormonas tiroideas, por 
lo que se disminuye paulatinamente hasta su retirada 
a los 11 ddv. Ante la estabilidad clínica es dado de alta 
con control ambulatorio presentando recaída a los 18 
ddv que requiere reingreso tratamiento.
Evolución posterior favorable permitiendo alta hos-
pitalaria a los 29 ddv y disminución progresiva de 
tratamiento hasta su retirada completa a los 2 meses 
de vida. Durante su seguimiento posterior durante un 
año, adecuada curva pondoestatural y desarrollo psi-
comotor con hormonas tiroideas en rango normal. 

Caso 2
RNT (38 +5)/ AEG (3180 gr) que ingresa a las 48 h 

de vida por hipertiroidismo bioquímico (TSH<0,004, 
T4l: 4,2, T3l: 8,06)
AF: Madre de 38 años con enfermedad de Graves 
diagnosticada 8 meses antes de inicio de gestación. 
TSI elevados previos al embarazo. Último control 
analítico 3º trimestre (TSH<0,004, T4l: 0,94, T3l: 
4,76, TSI: 29,37)
Actitud expectante inicial con monitorización clíni-
co- analítica. Al 5º ddv presenta irritabilidad y esca-
sa ganancia ponderal por lo que se inicia tratamiento 
con lugol con normalización analítica y sin aparición 
de otra sintomatología. Se da de alta a los 24 ddv si-
guiendo controles ambulatorios permitiendo retirada 
de medicación a los 40 ddv con normalización de T4 
libre a los 2 meses de vida y de TSH a los 3 meses con 
negativización de TSI a los 2 meses y medio.
Seguimiento durante 9 meses con adecuada ganancia 
pondoestatural y adecuado desarrollo psicomotor con 
hormonas tiroideas en rango normal.

COMENTARIOS
El riesgo de tirotoxicosis neonatal existe no sólo en 
mujeres con enfermedad de Graves activa sino en ma-
dres tratadas con yodo radioactivo o tiroidectomía en 
los casos en que los TSI permanezcan positivos, por 
lo que hay que valorar siempre las causas de tiroidec-
tomía en madres gestantes .Es importante la monito-
rización de TSI en madres gestantes ya que pueden 
predecir el desarrollo de la clínica en el RN. El hi-
pertiroidismo neonatal es autolimitado resolviéndo-
se tras el aclaramiento de los TSI maternos en el RN 
(único autoac tiroideo que atraviesa placenta). Es re-
comendable iniciar tratamiento lo antes posible ante 
detección de clínica y analítica compatible con tiro-
toxicosis. Se utilizará un beta bloqueante para control 
de los síntomas, lugol y/o carbimazol como fármacos 
antitiroideos y ocasionalmente tratamiento con L-ti-
roxina si precisa. En casos severos se pueden utilizar 
glucocorticoides.
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Febrícula prolongada en lactante como debut de 
diabetes insípida.

Calzado Agrasot M, Mas Anton S, Botella López V, Esteban Cantó V, 
Montahud Posada C, Perona Hernandez J, Valverde Viu P.

Servicio de Pediatría. Hospital del Vinalopó. Elche

INTRODUCCIÓN
La diabetes insípida es una enfermedad infrecuente 
producida por una falta de secreción de hormona an-
tidiurética (ADH) o por resistencia a la misma. Cursa 
con poliuria y polidipsia secundaria. 

CASO CLÍNICO
Lactante de mes y medio que consulta por fiebre de 2 
días de evolución (Tª máx: 38,9ºC). Refieren los pa-
dres Tª habituales entre 37,2ºC – 37,6ºC en domicilio.
No otra sintomatología. Toma con mucha avidez, 
aproximadamente 180 cc/kg/día. Refieren que orina 
5 -6 pañales al día en cantidad muy abundante. No ha 
presentado vómitos ni diarrea. No sudoración exce-
siva. Preparación correcta de biberones. Únicamente 
toma leche, no le dan agua ni infusiones. Ocasional-
mente aerored y homeopatía para los gases.
Adecuada ganancia ponderal, curva de peso en p50 
desde el nacimiento.
La madre refiere que durante su infancia fue valorada 
porque orinaba y bebía mucho y le indicaron que tenía 
un problema en los riñones, no sabe el nombre, pero 
que no concentraba la orina y que tenía que beber mu-
cho. Refiere que bebe más de 6 litros de agua al día. 
No lleva ni ha llevado nunca ningún tratamiento.
Exploración física dentro de la normalidad. Analíti-
ca con hemograma normal, reactantes de fase agu-
da negativos. Destaca Na: 151 meq/l. Osmolaridad 
sanguínea: 313 mOsm/kg Osmolaridad urinaria: 126 
mOsm/kg

Ante la sospecha de diabetes insípida se realiza test 
de desmopresina:
Osmolaridad previa desmopresina 10 mcg :92 mOsm/
kg
- Osm a las 3h: 201 mOsm/kg
- Osm a las 4h y 30min:179  mOsm/Kg
- Osm a las 4h y 45min: 158 mOsm/Kg
Se realiza Eco cerebral y RMN cerebral normal
ADH: 29,2 (normal <7)
Ante el diagnóstico de diabetes insípida nefrogénica 
se inicia tratamiento con hidroclorotiazida y amilori-
de asegurando aportes de agua libre con desparición 
de la febrícula y normalización de parámetros bioquí-
micos y de osmolaridad sanguínea y urinaria.
En la actualidad tiene 14 meses con desarrollo pon-
doestatural y psicomotor adecuado a la edad recibien-
do tratamiento únicamente con hidroclorotiazida con 
analítica dentro de la normalidad.

COMENTARIOS
Ante febrícula prolongada en lactante sin otra sinto-
matología y sin elevación de reactantes de fase aguda, 
valorar la posibilidad de fiebre de sed.
Descartada la deshidratación por otras causas hay que 
pensar en la posibilidad de diabetes insípida, sobre 
todo si existen antecedentes familiares como en nues-
tro caso.
Es importante la diferenciación de DI entre central y 
nefrogénica ya que varía el tratamiento y el pronós-
tico.

ENDOCRINOLOGÍA
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Desmedro asociado a defecto de línea media: 
a propósito de un caso.

Guerrero Martínez A***, Herrero García A***, Segovia Ortí R***,
De Mingo Alemany C*, Pérez Aytés A**, Ferrer Lorente B***.

*Sección de Endocrinología Pediátrica. **Sección de Dismorfología y Genética Reproductiva. 
***Servicio de Pediatría. Hospital Universitario y Politécnico La Fe. Valencia

INTRODUCCIÓN
Presentamos un caso de fallo de medro con la inten-
ción de resaltar la importancia de la anamnesis y la 
exploración física para el diagnóstico diferencial de 
esta patología tan frecuente en la infancia y con tantas 
posibilidades etiológicas.

CASO CLÍNICO
Lactante de 3 meses remitida por su pediatra por fal-
ta de ganancia ponderal. Alimentación con lactancia 
materna desde el nacimiento y desde hace una sema-
na complementada con fórmula artificial. No presenta 
vómitos ni irritabilidad. Deposiciones blandas verdo-
sas, 3-4 diarias. En tratamiento con hierro y polivi-
tamínico. Como antecedentes fisiológicos: embarazo 
controlado, 40 semanas de gestación con peso 2980g 
(p25-50); talla 48 cm (p25-50) al nacimiento. No an-
tecedentes personales o familiares de interés. 
A la exploración física: Peso: 4025g (p<3). Talla: 
55cm (p<3). PC: 41cm (p50). Buen estado general. 
No exantemas ni petequias. Palidez cutánea con tinte 
caroténico facial. Resto de exploración normal salvo 
lesión a nivel de nariz y labio superior sugerente de 
labio leporino cicatrizado intraútero. 
En la analítica sanguínea destaca elevación de las 
transaminasas y anemia macrocítica, con metabolis-
mo del hierro, Vit B12 y ácido fólico normal. Preal-
búmina 8 mg/dL. 
Analítica de orina normal. Serología TORCH nega-
tiva. 
Ante la presencia de un fallo anatómico en la línea 
media (labio leporino frustro) y el estancamiento pon-
deral que afecta tanto a la talla como al peso, se sos-
pecha una patología endocrinológica o genética. 
Cariotipo: 46,XX.

Analítica hormonal: TSH 4,330 mU/L; T4 LIBRE 
0,93 ng/dL; Cortisol 6,87µg/dL; IFG-1 10 ng/mL; 
IFG-BP3 0,69 µg/mL, ACTH  34,5 pg/mL 
- RMN cerebral destaca una falta de identificación 
adecuada de la silla turca y de la hipófisis que son de 
muy pequeño tamaño; tallo hipofisario presente pero 
muy fino, compatible con  una hipoplasia hipofisaria.
- Radiografía edad ósea: 0-1 mes.
Al alta, la paciente será seguida por el servicio de 
Maxilofacial infantil para futura corrección quirúrgi-
ca de su anomalía facial y por parte del servicio de 
Endocrinología infantil debido a la Hipoplasia Hipo-
fisaria. 

COMENTARIOS
La asociación de estancamiento en la curva ponderal 
tanto del peso como de la talla nos orientó a pensar 
en una alteración endocrina. Esta  sospecha fue re-
forzada ante el hallazgo en la exploración de un labio 
leporino cerrado intraútero (labio leporino frustro), ya 
que las alteraciones en la línea media craneofaciales 
se asocian con malformaciones cerebrales. 
Por tanto, en presencia de anomalías craneofaciales 
de la línea media, se debe sospechar la hipoplasia hi-
pofisaria ya que el desarrollo hipofisario requiere del 
desplazamiento de las células desde la bolsa nasofa-
ríngea de Rathke hasta la posición medial. Además 
están descritas también holoprosencefalia e hipopla-
sia del nervio óptico con ausencia del septum pellu-
cidum.
El amplio abanico etiológico en los niños con desme-
dro, hace necesaria una anamnesis detallada y explo-
ración minuciosa que orientará la selección de pruebas 
complementarias necesarias para llegar al diagnóstico 
correcto evitando exploraciones innecesarias.

ENDOCRINOLOGÍA
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Comunicaciones orales

Perspectiva Bioética de la Limitación de Intención Terapéutica 
en Pediatría.

Tasso Cereceda M*, Ausina Gómez A **, Serna Arias L***, Peiró Peiró AM****.
*Oncología Pediátrica, **Pediatra Atención Primaria,*** Enfermera de Oncología Pediátrica.  
**** Farmacología Clínica, Dpto. Farmacología Clínica, Pediatría y Química Orgánica UMH.

Hospital General Universitario de Alicante.
Miembros del Comité de Bioética Asistencial Dpto de Salud Alicante-Hospital General (CBA-HGUA). 

INTRODUCCIÓN
La limitación de intención terapéutica (LIT), térmi-
no alternativo y más adecuado que el conocido como 
limitación de esfuerzo terapéutico (LET), es la deci-
sión prudente de no iniciar o retirar medidas de so-
porte que se estiman desproporcionadas, y supone 
un problema ético frecuente en pediatría. El enfoque 
deliberativo bioético facilita la toma de decisiones 
prudentes, razonables y consensuadas, en el momen-
to oportuno, ponderando los beneficios esperados, los 
valores implicados y las consecuencias previsibles, 
desde el respeto a los valores intrínsecos y la dignidad 
del niño enfermo y su familia. 

CASOS CLÍNICOS
1) Gran prematuro varón: sufrimiento perinatal gra-
ve, hemorragia cerebral grado IV. Se cuestiona indi-
cación de cirugía correctora de ductus persistente. 
2) Varón 8 meses: involución neurológica desde los 4 
meses por enfermedad mitocondrial, epilepsia refrac-
taria, sordera y pérdida de visión.  
3) Hembra 5 meses: síndrome dismórfico, encefalo-
patía hipóxico-isquémica, tetraparesia espástica, ce-
guera, sordera y alimentación por sonda nasogástrica. 
En situación social de desamparo. 
4) Hembra 12 meses, deterioro neurológico severo 
súbito por tumor cerebral inoperable, sin opciones te-
rapéuticas razonables. Los casos 2, 3 y 4 plantean la 
pertinencia de reanimación cardiopulmonar avanzada 
en caso de parada.

COMENTARIOS
Las decisiones de LIT por criterio de calidad de vida 
(CV),  resultan difíciles de tomar pues la CV es sub-
jetiva y responde a valores condicionados por la cul-
tura, costumbres  y creencias individuales. Esta varia-
bilidad axiológica es subsidiaria de respeto al amparo  
del derecho universal a la libertad de conciencia.  

El proceso deliberativo se desarrolla en tres ámbitos: 
los hechos clínicos, el análisis de los valores impli-
cados, y los deberes o acciones dirigidas a ejecutar 
la decisión tomada. Implica una adecuada comunica-
ción con los padres o tutores previa y durante todo el 
proceso y, en caso de LIT, la garantía de los mejores 
cuidados al final de la vida, pues la LIT supone una 
multiplicación de esfuerzos orientados a optimizar la 
CV, asegurando a los padres o tutores que el consenso 
puede ser reversible. Respetará siempre los principios 
bioéticos básicos: Beneficencia (ajustarse a la lex ar-
tis, ofreciendo cuidados paliativos), No-maleficencia 
(evitar tratamientos fútiles o lesivos), Justicia (uso 
eficiente de recursos disponibles) y Autonomía o res-
peto a los deseos de padres, tutores y menor maduro 
capacitado. 
En el escenario de las decisiones clínicas complejas, 
común en el ámbito pediátrico, el equipo profesional, 
puede ejercitar la deliberación como una herramienta 
más de ayuda para tomar decisiones adecuadas y pru-
dentes. El Comité de Bioética Asistencial, es asimis-
mo un recurso de consulta en estas situaciones.

Bibliografía:
- Cruceiro A ¿Es ético limitar el esfuerzo terapéutico? An Esp 
Pediatr 2002;57:505-7
- Gracia D. Bioética y Pediatría. En: Bioética y Pediatría. Parte 
I. Fundamentos, marcos de referencia, aplicaciones Proyectos 
de vida plena. Eds. Reyes M, Sánchez M. Sociedad de Pediatría 
de Madrid y Castilla-La Mancha, 2010, pp 29-39. Accesible en 
: http://www.aeped.es
- Launes C, Cambra FJ, Jordán I, Palomeque A. Withholding or 
withdrawing life-sustaining treatments: An 8-yr retrospective re-
view in a Spanish pediatric intensive care unit. Pediatr Crit Care 
Med. 2011;12:e383-5. 
- Peiró Peiró AM, Ausina Gómez A, Tasso Cereceda M. Limi-
tación Bioética del esfuerzo terapéutico en pediatría. Rev Clin 
Esp. 2012 Jun;212(6):305-7.
- Vargas P. Limitación de esfuerzo terapéutico, proporcionalidad 
terapéutica en recién nacidos, nuestra realidad. Guías de diag-
nóstico y tratamiento en Neonatología, 2006

BIOÉTICA



Bol Soc Val Pediatr.2013;33:126

Comunicaciones orales

¿Pinchamos mucho a los niños?

Pérez García B*, Jiménez Candel MI*, Carpena Lucas PJ*, 
Rey Simón R*, Miralles Dolz F**, García Peris M*. 

*Servicio Pediatría.** Servicio de Análisis Clínicos. Hospital Lluís Alcanyís. Xàtiva.

INTRODUCCIÓN
La impresión actual acerca de la extracción de analíti-
cas en los niños es que tendemos a ser más agresivos 
que hace unos años, quizá por la amplia disponibili-
dad de pruebas de laboratorio. 
Ante dicha hipótesis y por la ausencia de datos de la 
bibliografía   el objetivo de este estudio es revisar y 
analizar datos epidemiológicos respecto al número de 
analíticas que solicitamos a los niños en nuestro De-
partamento. 

MÉTODOS
Revisión  retrospectiva de las peticiones de analíticas 
a niños de 0-14 años recibidas en el servicio de Aná-
lisis Clínicos de un Departamento de Salud en  2010.
A partir de  la población infantil de nuestro departa-
mento (31.374), se calcula la probabilidad de analítica 
global, número extracciones por niño, y distribución 
por edad, procedencia y estación. 

RESULTADOS
Se realizaron 6. 708 extracciones sanguíneas  a 4.639 
niños (14.8% de la población infantil). A la  mayoría 
(74.3 %) se le realizó una única extracción, al 16 %, 
dos y al 5.3 %, tres; sólo un 0.4% (19 niños) recibie-
ron ocho o más pinchazos, siendo éstos en su mayoría 
pacientes crónicos o con patología grave. 
El 11% de análisis se realizó a los menores de un año. 

Conforme aumenta la edad, disminuye el número de 
analíticas hasta los 14 años donde nos encontramos  
un pequeño repunte. 
Atención Primaria solicitó el 31.2% de los análi-
sis, Consultas Externas el 25.5%, Hospitalización el 
21.9%, y Urgencias el 20.3% del total.  
No encontramos diferencias significativas en cuanto a 
la distribución por meses.

CONCLUSIONES
 A uno de cada siete niños de nuestro Departamento se 
le realizó al menos una extracción de sangre durante 
un año. A los pacientes a los que se les realizó más 
extracciones fueron a  los menores de un año, proba-
blemente por la mayor inespecificidad de la clínica y 
la mayor morbilidad en éste rango de edad. El des-
punte a los 14 años lo atribuimos al cese de atención 
pediátrica y el paso al cupo de adultos.
Consultas Externas y Atención Primaria  fueron el 
origen de la mayoría de analíticas.
A pesar que esperaríamos obtener mayor número de 
extracciones en los meses fríos debido al tipo de pato-
logía que nos encontramos, los valores son similares. 
Nuestros datos pueden ser un punto de partida para 
comparación con datos propios y de otros Departa-
mentos en estudios prospectivos que permitan confir-
mar o descartar nuestra hipótesis inicial.
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Seguridad del paciente adolescente en las consultas de Atención  
Primaria. Una aproximación para implicar de forma activa al 
adolescente en la seguridad y efectividad de los tratamientos.

Nebot Marzal C M*, Mira Solves J J**,***, Navarro Soler I M**.
*Conselleria de Sanidad. Dirección General de Ordenación, Evaluación,

 Investigación, Calidad y Atenicón al Paciente.
**Universidad Miguel Hernández de Elche. Departamento de Psicología de la Salud.

***Agencia Valenciana de Salud. Departamento de Sant Joan d’Alacant.

INTRODUCCIÓN
Los estudios que recogen la opinión de los adolescen-
tes como pacientes pediátricos son poco frecuentes. 
Menos aun los que analizan información relativa a 
la información proactiva para incrementar la seguri-
dad de los tratamientos que siguen los adolescentes. 
Este estudio tuvo como objetivo analizar a partir de 
la información que facilitan los adolescentes que acu-
den a consulta de pediatría de atención primaria, la 
información que reciben para contribuir activamente 
a la seguridad de los tratamientos y hasta qué punto 
se facilitan el derecho a la información y a la partici-
pación.

MÉTODO
Encuesta realizada por Internet a una muestra de con-
veniencia de adolescentes (entre 10 y 15 años) que 
acudieron a consulta de pediatría en centros de aten-
ción primaria, tras solicitar cita a través de Internet. 
La encuesta empleada incluyó un total de 14 pregun-
tas que habían sido validadas en un estudio previo. 
Estudio realizado entre julio y diciembre de 2012.

RESULTADOS
Respondieron 71 adolescentes, 38 chicos (53,5%). 
Del total de encuestados, 13 (18,3%) informaron ha-
ber experimentado algunos indicios indicativos de un 
posible evento adverso (prurito, calambres, mareos, 
picor, erupción). Estos indicios fueron más frecuentes 
entre las adolescentes (Chi-Cuadrado 3,9, p=0,048). 
Un total de 53 (74,6%) tuvo la sensación de que el/
la pediatra escuchó con interés sus explicaciones 
sobre lo que le ocurría, 47 (66,2%) informaron que 
pudieron preguntar sus dudas sobre enfermedad o 
tratamiento, 43 (60,6%) dijeron haber recibido in-
formación suficiente sobre diferentes alternativas de 
tratamiento, 47 (66,2%) fueron informados de las pre-
cauciones que debían adoptar con el tratamiento pres-

crito, 48 (67,6%) tuvieron información de qué hacer 
para potenciar la recuperación junto al tratamiento, 
49 (69%) afirmaron que su pediatra les había explica-
do para qué debía tomarse los medicamentos prescri-
tos, 51 (71,8%) fue informado suficientemente de la 
posología y 49 (69%) de las precauciones para evitar 
posibles interacciones medicamentosas. En ninguno 
de estos casos se hallaron diferencias entre chicos y 
chicas.

DISCUSIÓN
entre los derechos de los pacientes, ampliamente de-
sarrollados en la legislación vigente (desde el Conve-
nio de Oviedo, pasando por la Ley básica 41/2002 y 
la Ley 1/2003, de derechos e información al paciente 
de la Comunidad Valenciana) se encuentra el derecho 
del/la paciente a la información a la participación y a 
la toma de decisiones. En relación a la edad pediátrica 
la normativa señala que deberá siempre informarse al 
menor de acuerdo a su madurez y capacidad de com-
prensión y que, a partir de los 12 años se tendrá en 
cuenta su opinión, estableciendo la mayoría de edad 
sanitaria a los 16 años. 
Conclusión: El personal que atiende a población ado-
lescente debe “aprender” que es un deber ético in-
formar al paciente y dejarlo participar en la toma de 
decisiones, evitando actitudes paternalistas, e incor-
porándolo como “aliado/aliada” por su seguridad. Por 
otro lado, debe intensificarse los estudios sobre la se-
guridad de los/las pacientes adolescentes y sobre las 
prácticas para implicarlos/las en el tratamiento. Los/
las adolescentes son críticos/as con la información 
que reciben. Más de la mitad de los/las entrevistados/
as se quedan con dudas, dicen no haber sido informa-
dos/as de las razones de iniciar un tratamiento, de la 
posología o de las precauciones con el tratamiento y 
sus posibles interacciones. 
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¿Promueve la organización sanitaria la lactancia materna 
mientras el lactante requiere ingreso en un hospital?

Nebot Marzal C M*, Navarro Soler I M**, Mira Solves J J**,***.
*Conselleria de Sanidad. Dirección General de Ordenación, Evaluación, 

Investigación, Calidad y Atención al Paciente.
**Universidad Miguel Hernández de Elche. Departamento de Psicología de la Salud.

***Agencia Valenciana de Salud. Departamento Sant Joan d’Alacant.

INTRODUCCIÓN
La hospitalización de los/las niños/as alimentados “al 
pecho” no debiera suponer un riesgo para el manteni-
miento de la lactancia materna. El objetivo del estu-
dio ha sido conocer el punto de vista de las madres-
sobre las facilidades  que para la lactancia materna, la 
organización hospitalaria les brindó cuando sus hijos/
hijas  precisaron ingreso hospitalario.

MATERIAL Y MÉTODO
Encuesta individualizada a las madres en el momento 
del alta del lactante. Muestra aleatoria de madres con 
hijos/as entre 1 y 24 meses. Se determinó encuestar 
a 366 madres de niños/as ingresados/as en Servicios 
de Pediatría (excluidos neonatología y UCI neona-
tal y pediátrica). Tamaño muestral estimado para un 
error del 0,05, nivel de confianza del 95% y p=0,5. Se 
reclutó la muestra hasta alcanzar el tamaño muestral 
mínimo definido. El estudio de campo se realizó entre 
abril y mayo de 2012. 

RESULTADOS
Respondieron 366 madres de entre 20 y 41 años. En 
2012, aproximadamente el 91% de las madres afir-
maron haber disfrutado de suficiente intimidad para 
dar el pecho a su hijo/a (frente aproximadamente el 
55%en 2010 y 2011; p<0,01) y 92% afirmaron haber 
tenido apoyo suficiente por parte del personal de en-
fermería para la lactancia materna (frente al 60% de 
madres en los dos últimos años, p<0,01). La mayoría 
(un 82%) de las encuestadas se manifestó satisfecha 
en cuanto a las facilidades que proporcionó el hospi-
tal para dar el pecho. Tan solo un 5% indicó sentirse 
insatisfecho. En términos comparativos en cuanto al 
nivel hospitalario (hospitales de referencia vs. hospi-

tales de área), en los hospitales de área las madres 
transmitieron una valoración más positiva, mayor 
intimidad para alimentar a su hijo/a (95% vs. 86%; 
χ2=7.9, p=0,019) y sintieron mayor apoyo para la lac-
tancia por parte del personal de enfermería (93% vs. 
83%; χ2=8.9, p=0,012). No se hallaron diferencias en 
función del nivel hospitalario en la satisfacción glo-
bal con el hospital en cuanto a las facilidades para la 
lactancia.

DISCUSIÓN
Iniciada la segunda década del siglo XXI, podemos 
afirmar que entre nuestros profesionales está presente 
la cultura sobre las ventajas de la lactancia materna, 
facilitada por los diferentes programas que  la Agen-
cia Valenciana de Salud ha impulsado, en línea con 
la OMS y UNICEF. El/la personal de enfermería de 
las plantas es clave como elemento facilitador. El he-
cho de que en los hospitales más pequeños, la madre 
perciba mayor apoyo, pudiera estar en el tamaño del 
mismo como en la menor rotación, y requeriría de un 
análisis más profundo. Esa misma cultura del bene-
ficio de la lactancia materna, frente a sucedáneos de 
leche, ha ido calando entre las madres de la Comuni-
dad Valenciana. Sin embargo el internamiento del/la 
lactante pudiera no facilitar el mantenimiento de la 
lactancia materna.

CONCLUSIONES
La organización hospitalaria no debe ser una barrera 
que interrumpa la decisión de las madres de amaman-
tar a sus hijos/hijas. No obstante, en la organización 
de la planta y en las infraestructuras hospitalarias en-
contramos oportunidades de mejora para facilitar la 
lactancia materna.
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¿Es importante la bioética para la pediatría valenciana?

Nebot Marzal C M*, Calvo Rigual F*, Tasso Cereceda M*, Ausina Gómez*, 
Giménez Fernández P*, Sanchis Calvo A*, Ruipérez Cebrián C*, 

Martín Parra B*, Pérez Aytés A*, Ibiza Palacios E*, Martín Hortigüela E*. 
*Grupo de Trabajo de Bioética de la Sociedad Valenciana de Pediatría.

INTRODUCCIÓN
En el mes de mayo de 2012 se creó el Grupo de Tra-
bajo de Bioética (GTB) de la Sociedad Valenciana de 
Pediatría (SVP), siendo uno de sus objetivos asesorar 
a la mencionada organización y contribuir a la forma-
ción en materia de bioética y pediatría de sus socios. 
El objetivo de este estudio fue conocer las inquietu-
des y las necesidades que sienten los y las pediatras 
de la SVP, en el ámbito de la bioética relacionada con 
la pediatría.

MATERIAL Y MÉTODOS
Encuesta realizada mediante plataforma “on line”, 
remitida invitación por correo electrónico, a todos 
los socios de la SVP, durante los meses de marzo y 
abril de 2013. Contenía 10 preguntas, 9 cerradas y 
una abierta y un espacio libremente. La encuesta ha-
bía sido previamente validada con una muestra de 44 
pediatras valorando el nivel de comprensión.

RESULTADOS
A la encuesta respondieron un total de 139 socios de 
los 1.240 censados (tasa de respuesta 11,21%; error 
muestral del 7,8 para una p=q 50%, bilateral y con 
un nivel de confianza del 95%), 67% (93) mujeres. El 
60% (83) tenía entre 30 y 55 años de edad, por debajo 
de 30 años respondió el 16% (22). El 83% (115) de las 
respuestas procedieron de pediatras y el 13% (18) de 
residentes de pediatría. Para el 86% (120) la bioética 
es una disciplina a tener cada vez más en cuenta en el 
ámbito de la pediatría; el 41% (57) de los encuestados 
declaró haber recibido algún tipo de formación (ma-

yoritariamente charlas o conferencias). El 61% (85) 
de los encuestados afirmó haberse encontrado alguna 
vez con conflictos éticos y el 29% (41), a menudo. Un 
15% (21) del total se consideró suficientemente in-
formado para resolver estos conflictos y el 96% (133) 
afirmó que la creación de un GTB en la SVP podía ser 
útil. El 90% (125) valoró bien o muy bien que desde 
la SVP se lanzaran propuestas formativas en materia 
de bioética. Los temas que se sugirieron atañían al 
principio (incluido aborto, fecundación in vitro, ni-
ños medicamento) y al final de la vida, pasando por 
abordajes relacionados con diferencias religiosas y 
culturales.

DISCUSIÓN
La bioética  como disciplina ha estado ausente, hasta 
hace muy poco tiempo, del currículum del pregrado 
de medicina, así como de la formación especializada 
de la mayoría de los pediatras, como se corrobora en 
la encuesta. Este trabajo tiene limitaciones: el tamaño 
muestral es escaso y probablemente han respondido 
los profesionales más interesados en el tema; la dis-
tribución por sexo, edad y perfil profesional proba-
blemente se corresponda con la de socios. El Grupo 
de Trabajo tomará los resultados y sugerencias como 
futuras líneas de trabajo.

CONCLUSIONES
Los pediatras de la Comunidad Valenciana valoran 
positivamente tanto la creación de un Grupo de Tra-
bajo de Bioética en el seno de la SVP, como una ofer-
ta formativa en materia de bioética y pediatría.

BIOÉTICA
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Comunicaciones orales

Deshidratación y lactancia materna. ¿Se puede disminuir el nú-
mero de ingresos?

Vázquez Pigueiras I*, Ferrández Berenguer MJ*, Mendoza Durán MR*, 
Vizcaíno Díaz C*, Vázquez Gomis C,* Quiles Durá JL*, Vargas Torcal F*. 

*Servicio de Pediatría, Hospital General Universitario de Elche. Elche. 

INTRODUCCIÓN
La deshidratación neonatal, normalmente hipernatré-
mica, se produce en la mayoría de los casos por una 
ingesta insuficiente de líquidos. Tiene una incidencia 
aproximada de 5/1000 nacidos vivos, con tendencia 
al ascenso en los últimos años. Sus manifestaciones 
clínicas principales son la excesiva pérdida ponderal, 
la disminución en las deposiciones y diuresis, con ori-
nas concentradas y cristales de urato. Pueden aparecer 
otros signos inespecíficos como letargia o irritabilidad, 
fiebre o ictericia y, en función de la gravedad, otras al-
teraciones neurológicas con posibles secuelas. La lac-
tancia materna (LM) conlleva numerosos beneficios 
pero su establecimiento no siempre es fácil requirien-
do en algunos casos el apoyo de los profesionales.

MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio descriptivo retrospectivo, mediante revisión 
de historias clínicas, de los neonatos ingresados por 
deshidratación en nuestro servicio durante 2010, 2011 
y 2012. Analizamos diversas variables con el objetivo 
de identificar los factores que pudieran interferir en 
el buen establecimiento de la lactancia materna y que 
implicaran un riesgo para el desarrollo de esta patolo-
gía. También definimos las principales características 
clínicas y analíticas de los niños ingresados. 

RESULTADOS
Se obtuvo un tamaño muestral de 23 niños, lo que su-
pone un 2% de todos los ingresos en el servicio y una 
incidencia de 4/1000 nacidos vivos en nuestro hospi-
tal. La distribución por sexo fue de 13 varones (56.5%) 
y 10 mujeres (43.5%). Todos fueron recién nacidos a 
término con pesos adecuados a su edad gestacional, 
excepto uno que fue pretérmino tardío (36 semanas y 
5 días de gestación). Los partos fueron vaginales en un 
74% (instrumentados el 21.7%) y cesáreas el 26%. El 
rango de edad de las madres fue de 19 a 43 años, con 
una edad media de 31.8 años. En el 87 % de los ca-
sos los pacientes ingresados eran el primer hijo. Res-
pecto a la alimentación de estos niños el 74% era LM 
exclusiva, siendo el 26% restante suplementados con 

fórmula artificial en pequeñas cantidades. Ingresaron 
desde maternidad el 39% de los niños normalmente 
el segundo día de vida, con una media de 38 horas. El 
resto (61%), acudió a urgencias con 5.9 días de me-
dia, tras ser dados de alta con una pérdida ponderal 
del 8.9%. La edad media de ingreso de todos los niños 
fue de 5.2 días, y la pérdida media de peso al ingreso 
del 13.2%. Los casos más graves procedían todos de 
urgencias y acudieron con una edad entre 6-15 días y 
una pérdida del 19-25%. Los motivos de consulta fue-
ron, principalmente, fiebre (30.4%) o ictericia (26%). 
Otros presentaron irritabilidad, dificultad de las tomas 
y/o pérdida de peso.  En las gasometrías a su ingreso 
ninguno presentaba acidosis; el sodio sérico medio fue 
154 mEq/l y la urea estaba elevada en la mayoría de 
los niños, con un valor medio de 65.7 mg/dl. La es-
tancia hospitalaria fue de 4.1 días, requiriendo en el 
43.5% de los casos, fluidoterapia intravenosa para la 
corrección de la deshidratación. Al alta 20 de las 23 
madres mantuvieron la LM pero precisaron suplemen-
tación en el 80% de los casos.   

DISCUSIÓN
Los resultados obtenidos son similares a estudios pre-
vios en otras poblaciones. Resaltar que, en general, es-
tos niños son el primer hijo de madres que han optado 
por una LM exclusiva. La mayoría procedían de ur-
gencias, tras ser dados de alta entre el 2º-3º día de vida 
con una pérdida de peso fisiológica, pero en los que 
probablemente la alimentación no estaba adecuada-
mente establecida y el seguimiento no fue suficiente. 

CONCLUSIONES
Al alta de maternidad contamos con talleres de LM y 
otros recursos para que las madres mejoren las técnicas 
de lactancia y resuelvan sus dudas. Dado que la ma-
yoría de niños ingresan a los 6 días de vida pensamos 
que la primera valoración del niño por su pediatra es 
tardía. Sería necesario un seguimiento por dicho pro-
fesional antes de la primera semana a fin de establecer 
estrategias de prevención y/o un diagnóstico precoz de 
esta patología.

BIOÉTICA
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Calcificaciones intervertebrales idiopáticas de la infancia.

Núñez Adsuara P*, López García SC, Salas García S*, 
Rodríguez Ramos M*, Oltra Benavent M*, Gómez Fernández-Monte J**. 

*Servicio de Pediatría General. **Servicio de Radiología Infantil. 
Hospital Universitario y Politécnico La Fe. Valencia

INTRODUCCIÓN
Las calcificaciones intervertebrales idiopáticas (CII) 
en la infancia son infrecuentes y pueden presentarse a 
cualquier edad con un predominio por el sexo mascu-
lino. La localización más frecuente es cervical y úni-
ca, pudiendo ser múltiple.  Afectan al núcleo pulposo 
y su etiología es desconocida. Suelen ser asintomá-
ticas, constituyendo un hallazgo casual. Cuando hay 
clínica aparece dolor y limitación funcional, pudien-
do manifestarse como tortícolis. La principal compli-
cación es la herniación. Puede haber deformidad del 
cuerpo o de los platillos vertebrales. El diagnóstico es 
radiológico y su tratamiento conservador, con reposo, 
antiinflamatorios, relajantes musculares o collarín en 
los casos sintomáticos. El tratamiento quirúrgico se 
reserva para los infrecuentes casos de déficit neuroló-
gico por herniación o dolor intratable. La evolución es 
benigna con tendencia a la desaparición espontánea. 

CASO CLÍNICO
Paciente de 7 años de sexo femenino que es traída 
al servicio de urgencias con tortícolis de 4 días de 
evolución. Pico febril inicialmente sin ninguna sinto-
matología más asociada. Había recibido tratamiento 
antiinflamatorio y analgésico. No presenta anteceden-
tes personales ni familiares de interés para el proce-
so actual. En la exploración física inicial está afebril 
y presenta dolor cervical que aumenta con la flexión 

y con la hiperextensión cervical, no a la rotación. El 
hemograma es normal y la VSG es de 17 mm/h. En 
la radiografía de raquis presenta cuerpos vertebrales 
cervicales desde C2 hasta C7 aplanados, fundamen-
talmente C4. En la TAC se demuestran calcificacio-
nes discales a nivel del núcleo pulposo en los nive-
les C4-C5, C5-C6, C6-C7 y T1-T2. Se acompaña de 
alteración morfológica vertebral con aplastamiento 
parcial de los somas, en el nivel C4 se aprecia tam-
bién calcificación anterior al soma por extrusión del 
material discal. La RM descartó otras patologías. El 
diagnóstico es de CII y la evolución es buena con des-
aparición progresiva del dolor cervical con el trata-
miento antiinflamatorio.

COMENTARIOS
En el caso presentado se planteó el diagnóstico di-
ferencial de tortícolis y posteriormente de vertebra 
plana ante los hallazgos radiológicos iniciales. Tras 
la demostración de calcificaciones intervertebrales 
múltiples con afectación de cuerpos vertebrales y leve 
herniación discal anterior se concluyó el diagnóstico 
de CII. En la radiografía de raquis no se detectaron 
inicialmente las calcificaciones siendo la TAC la ex-
ploración definitiva. La RM no aportó hallazgos pa-
tognomónicos. La variedad de hallazgos radiológicos 
y la afectación de múltiples vértebras hacen que este 
caso sea de especial interés clínico.

PEDIATRÍA GENERAL - APARATO LOCOMOTOR
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Comunicaciones orales

Hemangionas periorificiales y efecto del uso de betabloqueantes 
tópicos u orales para resolución. Revisión de casos.

Cebrián García I*, Cubells Sanchez L**, Maravall, M***, García N*** , 
Torró Mª Isabel ***, Lecuona C, Febrer Bosch I**.

*Servicio de Pediatría. Hospital General Universitario de Castellón.
**Servicio Dermatología,***Servicio Pediatría Hospital General Universitario de Valencia.

INTRODUCCIÓN
Los hemangiomas son hiperplasias vasculares benig-
nas reactivas que se caracterizan por ser de las más 
frecuentes en la lactancia y la niñez, constituyendo 
un 7% de todos los tumores benignos. Se ha visto que 
su incidencia va en aumento debido al incremento de 
las técnicas invasivas en el embarazo así como los 
embarazos originados por fecundación in vitro. La 
introducción del uso de beta bloqueantes para el tra-
tamiento de los mismos ha causado una revolución en 
cuanto a tiempo de resolución o para aquellos de difí-
cil localización como son los periorificiales. Presenta-
mos una revisión de casos de hemangiomas periorifi-
ciales cuyo tratamiento fue el uso de beta bloqueantes 
tópicos u orales.

CASOS CLÍNICOS
Revisamos un total de 19 pacientes con hemangiomas 
de localización en punta nasal, perigenitales, periorbi-
tarios y labiales. Todos recibieron tratamiento con be-
tabloqueantes, dos fueron con timoftol tópico, ambos 
de localización vulvar y los 17 restantes se trataron 
con propanolol vía oral a dosis de 2mg/kg/día repar-
tido en dos dosis. Las variables que se observaron 

fueron eficacia, edad, sexo, duración del tratamien-
to, embarazo, edad gestacional y efectos adversos del 
tratamiento. 

COMENTARIOS
Se realiza un estudio retrospectivo y prospectivo, 
puesto que muchos pacientes continúan en tratamien-
to. En todos los casos tratados con betabloqueantes 
la mejoría del hemangioma fue significativa ya ob-
servada desde la primera visita. Los efectos adversos 
observados más frecuentes fueron pesadillas noc-
turnas y bronquitis que en algunos casos obligaron 
al cese de tratamiento coincidiendo con la práctica 
resolución del hemangioma. Desde el 2008 se lleva 
tratando niños con betabloqueantes como uso compa-
sivo para la reducción del hemangioma. Este protoco-
lo obliga a unos controles de seguridad cardiológico 
previos, que se realizan de manera consensuada entre 
los servicios de Dermatología y Pediatría. Se espera 
que para el 2014 el fármaco ya esté comercializado 
y aprobado para el tratamiento del hemangioma, de 
ahí la importancia de conocer los efectos adversos y 
la evolución de los hemangiomas en tratamiento con 
betabloqueantes.

PEDIATRÍA GENERAL - APARATO LOCOMOTOR
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Hemangioma infantil segmentario. A propósito de dos casos.

Bartoll Alguacil E*, Juárez Osorto JM*, Fernández Monge L*, Évole Buselli M**.
*Servicio de Pediatría. **Servicio de Dermatología. 

Hospital Universitario y Politécnico La Fe. Valencia.

INTRODUCCIÓN
Los hemangiomas infantiles (HI) son los tumores 
benignos más frecuentes en la infancia. La mayo-
ría son localizados y sin complicaciones sistémicas. 
Un pequeño subgrupo de HI se distribuyen de forma 
segmentaria y tienen mayor riesgo de anomalías ex-
tracutáneas. Los HI segmentarios de la región facial 
se pueden acompañar de malformaciones sistémicas, 
descritas bajo el síndrome PHACES (Posterior fos-
sa brain defects, Hemangioma, Arterial, Cardiac, and 
Eye anomalies, Sternal cleft/Supraumbilical raphe). 
Los HI segmentarios de la “zona de la barba” se aso-
cian con hemangiomas potencialmente sintomáticos 
en la vía aérea. La coexistencia de anomalías estruc-
turales y HI segmentarios de la zona lumbosacra y 
perineal se ha descrito con al menos tres acrónimos 
diferentes: SACRAL, PELVIS y LUMBAR. 

CASOS CLÍNICOS
Presentamos 2 casos clínicos de HI segmentarios en 
los que se evidenciaron anomalías estructurales sub-
yacentes. 
El primer caso es una lactante de 4 meses que ingresa 
para estudio de estridor laríngeo. A la exploración, se 
aprecia un hemangioma en labio inferior que se ex-
tiende hacia mucosa yugal izquierda y otro en tórax, 
una cicatriz preesternal y un rafe supraumbilical. La 
fibrobroncoscopia mostró un hemangioma subglótico 
en pared posterolateral derecha que obstruía la luz en 
un 60%. Se completó estudio con RM cerebral y eco-
cardiografía que fueron normales. 
El segundo caso es una lactante de 3 meses de edad 
que consulta por un HI segmentario ulcerado en surco 
interglúteo que se extiende hacia cara interna de nal-
ga derecha. El resto de la exploración fue normal. Se 

realizó RM donde se observó médula espinal anclada 
en L2, un lipoma del filum terminal, defecto de los 
elementos posteriores de S2-S5, coxis hipoplásico y 
un hemangioma pélvico que engloba al recto, despla-
za anteriormente la vejiga y asciende por delante del 
sacro hasta L5. No se encontraron otras malforma-
ciones.
En ambos casos se inició tratamiento con prednisolo-
na oral a 2 mg/kg/día durante 3-4 semanas con poste-
rior disminución progresiva de la dosis y propanolol a 
2 mg/kg/día durante 1 año con buena evolución.

COMENTARIOS
Nuestro primer paciente no cumplía criterios de PHA-
CES, sin embargo algunos autores consideran que la 
combinación de un hemangioma facial y un rafe su-
praumbilical podrían tratarse de formas fruste de este 
síndrome. En este paciente sí que se evidenció un he-
mangioma sintomático en la vía aérea. Los hallazgos 
de las exploraciones realizadas en el segundo caso 
permiten englobarlo dentro del síndrome SACRAL 
(Spinal dysraphism, and Anogenital Cutaneous Re-
nal, and urologic anomalies, Angioma of Lumbosa-
cral location).

Los HI segmentarios predominan en niñas y con fre-
cuencia se asocian a alteraciones sistémicas. En más 
de la mitad de los casos se localizan en cabeza y cue-
llo, los de la región lumbosacra y perineal son más 
raros. Ante la presencia de un HI segmentario en estas 
localizaciones se recomienda realizar pruebas de ima-
gen para descartar anomalías estructurales asociadas, 
así como mantener una estrecha vigilancia para detec-
tar precozmente las complicaciones. 

PEDIATRÍA GENERAL - APARATO LOCOMOTOR
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Comunicaciones orales

Edema agudo hemorrágico del lactante. 
A propósito de tres casos.

Zanon Ortiz S*, Valiente Armero A*, Bartoll Alguacil E*, 
Ferrer Lorente MB*, Cabezuelo Huerta G*.

* Servicio Pediatría General. Hospital Universitario y Politécnico La Fe. Valencia.

INTRODUCCIÓN
El edema agudo hemorrágico del lactante (EAHL) 
es una forma clínica de vasculitis leucocitoclástica 
cutánea, que afecta a niños menores de 2 años con 
escasa incidencia. Las características clínicas y evo-
lutivas permiten diferenciarla de la Purpura de Schön-
lein-Henoch (PSH). Durante mucho tiempo se consi-
deró como una forma de presentación de la misma, 
sin embargo, actualmente genera discusión si se trata 
de variantes de un mismo proceso o son  entidades 
clínicas diferentes, con distinto tratamiento y pronós-
tico.

CASOS CLÍNICOS
Presentamos 3 casos de EAHL, con edades compren-
didas entre 11 y 13 meses, sin antecedentes de interés, 
diagnosticados en la sección de lactantes pediátricos 
de nuestro centro. Dos eran mujeres y uno varón. To-
dos presentaron cuadro catarral previo y/o diarrea y 
en ningún caso había antecedente de vacunación en 
días previos. Consultaron por aparición brusca de le-
siones cutáneas. Todos presentaban buen estado ge-
neral, aunque 2 de ellos presentaban gran irritabilidad 
por el intenso prurito y el edema acompañante. Los 
tres estaban afebriles. A la exploración presentaban 
lesiones purpúricas edematosas localizadas en pabe-
llones auriculares, cara, extremidades inferiores, in-
cluyendo plantas. En un caso existía afectación de la 
mucosa oral.
Se realizó hemograma, bioquímica, hemostasia, sedi-
mento de orina, serología vírica, frotis nasal, Man-
toux y coprocultivo, con resultados dentro de la nor-
malidad, salvo una discreta linfomonocitosis en dos 
de los casos y aumento de la velocidad de sedimenta-
ción globular en uno de ellos. Las pruebas reumáticas  
realizadas en un caso fueron negativas. La biopsia 
realizada en otro de ellos mostraba vasculitis leuco-
citoclástica.
En dos casos se instauró tratamiento con corticoides 

orales a 1 mg/kg/día durante 5 días, observándose 
mejoría importante de las lesiones a las 48 horas sien-
do prácticamente inapreciables a los 7 días. Uno  reci-
bió claritromicina por Moraxella catarrhalis en frotis 
nasal.

COMENTARIOS
EL EAHL afecta preferentemente a niños entre los 
4-24 meses. Su etiología es desconocida, aunque en 
dos terceras partes va precedida de un episodio de in-
fección respiratoria, diarrea aguda, ingesta de fárma-
cos o inmunización vacunal en los días previos. 
Clínicamente se manifiesta por aparición brusca, en 
24-36 horas, de pápulas y placas purpúricas grandes, 
redondeadas, a veces con morfología en diana, pre-
dominantes en cara, más llamativas en pabellones au-
riculares (características) y extremidades, incluyendo 
palmas y plantas. Son más escasas en el tronco y van 
acompañadas de edema, sobre todo en cara y en ex-
tremidades inferiores. El prurito es infrecuente (2%) 
y es excepcional la afectación de mucosas, aunque 
estaba presente en uno de nuestros casos que recibió 
tratamiento corticoideo. Suele acompañarse de fiebre 
o febrícula. A pesar de la importante clínica cutánea, 
es rara la afectación visceral, manteniendo buen esta-
do general.
El diagnóstico es clínico, no siendo necesaria la con-
firmación histológica. Los datos de laboratorio son 
inespecíficos. 
Tiene un curso clínico corto y benigno, resolviéndo-
se completamente sin secuelas en 1-3 semanas, con 
escasa recurrencia. El tratamiento es sintomático. El 
uso de corticoides sistémicos es controvertido ya que 
no parece alterar el curso de la enfermedad. En ciertas 
circunstancias, como la presencia de lesiones necróti-
cas, edema, intenso prurito o la falta de regresión de 
las lesiones, los corticoides pueden contribuir a con-
trolar estas manifestaciones.

PEDIATRÍA GENERAL - APARATO LOCOMOTOR
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Artrogriposis distal.

Jurado Portero JC*, Juárez Osorto JM*, 
Gimeno Navarro A*, Marín Reina P*, Pérez Aytés A**.

*Servicio de Pediatría.**Unidad de Dismorfología. Hospital universitario La Fe. Valencia

INTRODUCCIÓN
La Artrogriposis se define como la limitación con-
génita no progresiva del movimiento de una articu-
lación. Cuando se produce en 2 o más articulaciones 
del cuerpo se define como Artrogriposis Múltiple 
Congénita. Se trata de una patología poco frecuente 
que afecta a 1/3000 nacidos vivos. Es originada por 
una falta de movimiento intraútero debido a múlti-
ples etiologías (alteraciones musculares, neurológica, 
vasculares, tejido conectivo…) Presentamos un caso 
familiar de artrogriposis con afectación principal en 
zonas distales de extremidades.

CASO CLÍNICO
Recién nacida a término que ingresa procedente de la 
planta de la maternidad por crisis de atragantamiento. 
Gestación y perinatal sin incidencias. Como antece-
dentes familiares, madre de 28 años con pies zambos 
operados y contractura a nivel de la articulación inter-
falágica distal y proximal 2º y 3º de la mano derecha. 
En gestación previa, IVE por poca movilidad fetal en 
semana 20 y deformidades ecográficas en manos y 
pies, confirmándose deformidades articulares en ne-
cropsia fetal. Dados los antecedentes, durante la ges-
tación actual, se realiza amniocentesis con Cariotipo 
fetal 46XX y estudio de mutaciones en genes asocia-
dos a Artrogirposis distal: TPM2, TNNI2, TNNT3, 
sin encontrarse mutaciones patológicas.
A su ingreso en Sala de Neonatología se objetiva di-
ficultad para la ingesta con desaturaciones durante las 
tomas con mala succión y coordinación succión-de-
glución que justifican episodio de cianosis en planta. 
A la exploración física presenta cuello corto, facies 
normal (no aspecto de labios “fruncidos”). En mano 
derecha presenta contractura con gran limitación a la 
extensión, en articulaciones interfalángicas proxima-
les de 2º y 3º dedos. En mano izquierda la extensión 
es casi completa en todos los dedos excepto el 5º dedo 
en la interfalágica distal. Las caderas presentan limi-
tación a la extensión y abducción de las mismas. Las 
rodillas, limitación a la extensión de los últimos gra-
dos. Presenta antepulsión de hombros, sobre todo el 
derecho, con cifosis dorsal. Pies normales pero limi-

tación de extensión plantar de tobillos. No hoyuelos 
cutáneos (“dimples”) en zonas de protrusión de extre-
midades óseas de codos y rodillas.
Valorada por Dismorfología, Neuropediatría, Or-
topedia y Rehabilitación se solicitan exploraciones 
complementarias (RM, video aEEG, etc.) que son 
normales. Dado los antecedentes familiares, explora-
ción física característica y pruebas complementarias 
normales se diagnóstica de Artrogriposis Distal DA1. 
Durante su estancia se inicia tratamiento rehabilitador 
con mejoría progresiva de la ingesta y desaparición 
de las desaturaciones aunque persiste rigidez articular 
con dolorimiento a la movilización pasiva. Ante esta-
bilidad clínica se decide alta hospitalaria, con segui-
miento posterior en consultas externas. Se ha progra-
mado continuar estudio de mutaciones en otros genes 
asociados a AD.

COMENTARIOS
Existen muchos tipos de Artrogriposis Múltiple Con-
génita, que han sido clasificados según la localización 
de las articulaciones afectas y la existencia o no de 
patología extraarticular. Cuando la limitación del mo-
vimiento afecta principalmente a articulaciones dista-
les (manos, pies) se define como Artrogriposis Distal 
(AD), que constituye un grupo diferenciado dentro del 
diagnostico diferencial de las Artrogriposis Múltiple 
Congénita. Las artrogriposis distales fueron delinea-
das por Bamshad y col en 1996, que establecieron una 
clasificación en 10 grupos diferentes, siendo la más 
frecuente la tipo DA1, en la que hay mínima afecta-
ción en articulaciones proximales, sin alteración de 
los rasgos faciales ni disfunciones en otros sistemas, 
a diferencias de otros tipos. El caso aquí presentado 
parece claramente una forma DA1. La mayoría de 
AD presenta herencia autonómica dominante aunque 
existe heterogenicidad genética, con al menos 6 genes 
descritos hasta la actualidad, y por otra parte la expre-
sión clínica y la penetrancia son variables. Un buen 
diagnóstico clínico permitirá encuadrar al paciente en 
un determinado grupo de AD, lo que facilitará reali-
zar estudios genéticos dirigidos y el adecuado aseso-
ramiento genético y reproductor a la familia.

PEDIATRÍA GENERAL - APARATO LOCOMOTOR



Bol Soc Val Pediatr.2013;33:136

Comunicaciones orales

Espondilodiscitis clinica de aparición en el paciente pediátrico 
exposición de un caso.

Arsenal Cano L *, Segura Sanchez S *, Pascua Santamaría AE *,  Gómez Gosalvez *.
*Servicio de Pediatría . Unidad de Escolares. Hospital General Universitario de Alicante.

INTRODUCCIÓN
La espondilodiscitis es la afectación del disco inter-
vertebral y cuerpos óseos adyacentes. Es una afec-
ción poco frecuente, pero con mayor incidencia que 
en adultos debido a las características del disco inter-
vertebral del niño, con mayor vascularización y anas-
tomosis vasculares lo que hace mayor predisposición 
a la infección. Aunque la evolución suele ser buena 
y haber pocas complicaciones la variabilidad clínica 
hace difícil su diagnóstico con un retraso de entre 20-
30 días en la mayoría de las revisiones. Este retraso 
a su vez puede favorecer las secuelas a largo plazo. 
Pensamos que  es importante conocer aquellos casos 
con presentación clínica distinta a la habitual para fa-
vorecer el diagnóstico precoz.

CASO CLÍNICO
Niño varón de 3  años que acude a urgencias del hos-
pital con clínica de dolor abdominal y estreñimiento 
de 5 días de evolución, había comenzado con fiebre 
máxima de 39ºC los tres días previos. Fue un recién 
nacido prematuro de 35 semanas sin otros anteceden-
tes de interés, hábito intestinal previo uno diario, ha-
bía acudido por la misma sintomatología a hospital 
comarcal con un ingreso durante 2 días administran-
do enema, desde entonces no había vuelto a defecar. 
A la exploración nos impresiona de presentar rigidez 
nucal, sin otros hallazgos por lo que se decide ingre-
so en la unida para iniciar pruebas diagnósticas con 
la sospecha de meningitis. Se realiza una bioquímica 
con PCR de 4,77 mg/dl resto normal y hemograma, 
bioquímica de LCR, RX abdomen y toraco-lumbar, 
hemocultivo, cultivo de LCR todas ellas sin hallaz-
gos. Durante su ingreso mejora el dolor abdominal 
y desaparece la fiebre por lo que se decide alta. Acu-
de de nuevo a los 10 días por estreñimiento, rechazo 
de la sedestación y erecciones frecuentes, los padres 
han observado actitud diferente al caminar y al coger 
objetos y nos lo muestran con video casero, tras la 

visualización del mismo se decide realizar resonancia 
magnética nuclear donde se aprecia lesión compatible 
con espondilodiscitis D12-L1. Iniciamos tratamiento 
con cefuroximas iv durante 12 días y posteriormente 
oral durante 20 días, con desaparición de la clínica, 
controles posteriores normales.

COMENTARIOS
Consideramos el diagnóstico de la espondilodiscitis 
difícil por su baja incidencia, la variabilidad de la clí-
nica, a lo que se suma la poca rentabilidad diagnóstica 
de las muestras por punción y el alto coste y difícil dis-
ponibilidad en hospitales pequeños de  RMN, prueba 
más sensible y específica. La clínica más observada 
es el dolor abdominal y el rechazo de la marcha o 
la sedestación, estas últimas difíciles de valorar en el 
lactante menor, en nuestro caso al ser un escolar y de-
bido a la colaboración de los padres con la grabación 
del video pudimos afinar nuestras sospechar y decidir 
prueba de imagen que nos confirmó el diagnóstico, 
teniendo un retraso del diagnóstico de 18 días, algo 
menos que en las series publicadas. Los estudios de-
muestran que el retraso en el diagnóstico se relaciona 
con mayores secuelas radiográficas (disminución del 
espacio intervertebral, puentes óseos, fusión de cuer-
pos vertebrales) no así tanto como secuelas clínicas, 
aun así no hay seguimiento a largo plazo de un núme-
ro alto de  paciente y es interesante conocer debido a 
la alta incidencia de enfermedades discales en el adul-
to si la espondilodiscitis en la infancia puede influir 
en la aparición de las mismas.
Como conclusión consideramos que el conocimiento 
de diferentes casos clínicos nos puede orientar en la 
sospecha de la espodilodiscitis y a solicitar pruebas 
de imagen de forma rápida con la disminución del 
tiempo de diagnóstico y añadir que podemos animar 
a los padre a filmar a sus hijos en casa pudiendo así 
observar la actitud del niño en el hogar evitando el 
sesgo del hospital.
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Nuestra experiencia en el desarrollo de una auditoría clínica 
para la evaluación y mejora de la atención a las crisis asmáticas 
en urgencias pediátricas.

Solano Galán P*, Arcos Machancoses JV*, Juan Ribelles A*, Marco Hernández AV*, 
Lafuente Santodomingo I**, López Andreu JA**, Campos Andreu A***.

*Servicio de Pediatría. **Unidad de Neumología y Alergia Infantil. ***Servicio de Alergología. 
Hospital Universitari i Politècnic La Fe. València.

INTRODUCCIÓN
Una Auditoría Clínica (AC) es un proceso de mejora 
de la calidad asistencial a través de una revisión siste-
mática de los cuidados ofertados y la implementación 
de las medidas necesarias para alcanzarla. Existen 
recomendaciones sobre el manejo de la crisis asmá-
tica, pero son escasas las herramientas para medir la 
calidad de su atención. En el servicio de urgencias 
de pediatría de nuestro hospital se realizó una AC 
de enero a marzo de 2007 sobre la atención a niños 
con exacerbaciones asmáticas; se detectaron diversos 
puntos débiles y se plantearon propuestas de mejo-
ra. En el mismo periodo del año 2010 se continuaron 
encontrando una serie de defectos, lo que motivó in-
tensificar las medidas correctas que se sugirieron. Se 
presentan los resultados de una tercera AC con el fin 
de evaluar el impacto del anterior trabajo.

MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio retrospectivo, basado en criterios explíci-
tos y cuantificables, de los documentos clínicos del 
área de urgencias. Se utilizan indicadores basados en 
los consensos sobre el tratamiento del asma infantil. 
Muestra aleatoria de 25 pacientes mayores de 2 años 
que consultan por crisis asmática en urgencias de un 
hospital terciario en el periodo de enero a marzo de 
2012. Se registra la cumplimentación de los distintos 
indicadores y se comparan con los mismos de las AC 
previas. Se considera un dintel mínimo aceptable si la 
cumplimentación es mayor del 85%, e inaceptable si 
es inferior al 30%.

RESULTADOS
En el bloque de evaluación inicial las mejoras más 
importantes se han encontrado en los últimos dos 
años, tras la facilitación del acceso a una historia 
clínica prediseñada. La descripción de los episodios 
anteriores aumentó de un 82% a un 96%; y la especi-

ficación de la necesidad de ingreso en crisis previas, 
de 8% a 40%. También se encontró una tendencia a 
una mayor constatación del tratamiento de base (de 
24% a 64%) y de la gravedad (de 18% a 44%). Sobre 
la exploración física mejoró discretamente el registro 
de frecuencia cardiaca y pulsioximetría (hasta 80% 
ambos) pero siguió siendo deficiente el de frecuencia 
respiratoria y flujo máximo espiratorio (52% y 0%). 
No se hallaron cambios en el consumo de recursos 
diagnósticos. En cuanto al tratamiento, el registro de 
respuesta a éste no ha variado (69% y 68%) aunque 
sí la constancia de las medidas aplicadas (de 78% a 
91%). 

DISCUSIÓN
Los principales defectos continúan siendo la no docu-
mentación de factores relevantes para la definición de 
la crisis y la toma de constantes. Se han conseguido 
algunas mejoras significativas y la ausencia de otras 
puede atribuirse a la dificultad de aplicación de las 
medidas propuestas, como la accesibilidad a medido-
res de flujo máximo espiratorio. 
La historia electrónica prediseñada con campos va-
cíos de registro y una lista de comprobación parecen 
ser medidas efectivas para mejorar el registro de ante-
cedentes, la evaluación de la gravedad de la crisis y la 
respuesta al tratamiento.

CONCLUSIONES
Una mejor selección de los indicadores robustos de 
calidad asistencial y un menor número de casos re-
presentativos nos han permitido ejecutar una AC de 
forma más fácil e igual de efectiva.
Con esta AC describimos el manejo de la crisis asmá-
tica en urgencias y los aspectos a mejorar. 
Sugerimos continuar realizando este tipo de estudios 
y difundir sus conclusiones y propuestas para mejorar 
la implementación de las guías clínicas.
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Comunicaciones orales

Manejo de las crisis asmáticas: cuál es nuestra práctica habitual.
Quinzá Franqueza L, Martí Masanet M, Muñoz Tormo-Figueres A, 

Pons Morales S, Ballester Asensio E, Codoñer Franch P .
*Servicio de Pediatria. Hospital Doctor Peset. Valencia.

INTRODUCCIÓN
El asma es la enfermedad crónica más frecuente en la 
infancia y un motivo de consulta común en los Ser-
vicios de Urgencias de Pediatría. A pesar de la exis-
tencia de guías y documentos de consenso, persiste 
una gran variabilidad en su abordaje y no siempre se 
actúa de la forma correcta. Con el objetivo de conocer 
el manejo de las crisis asmáticas en nuestro medio y 
la cumplimentación o no de los estándares de calidad 
propuestos, se revisan los informes de alta de nuestro 
servicio de urgencias.

MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio descriptivo retrospectivo basado en la reco-
gida de datos de los informes de alta emitidos en el 
servicio de urgencias, de pacientes mayores de 2 años 
que acudieron por procesos respiratorios, durante No-
viembre, Diciembre de 2011 y Enero de 2012 y el 
mismo periodo de 2012/13. Se revisaron los indica-
dores de calidad para patología neumológica recogi-
dos en “Indicadores Pediátricos para medir los crite-
rios de calidad de la atención sanitaria” publicado por 
la Sociedad Española de Urgencias de Pediatría.

RESULTADOS
De un total de 12.626 urgencias, se revisaron 323 ca-
sos con diagnóstico de broncoespasmo. La edad me-
dia de los niños fue de 4.5 años [2-14 años], siendo el 
63% varones.
En relación a los estándares de calidad relacionados 
con la patología  respiratoria, estos fueron los resulta-
dos encontrados: tabla 1.
En nuestro servicio no está protocolizado el uso del 
Peak-flow y la demora no se puede valorar por no 

existir un sistema de triaje establecido.
Los resultados del nivel de cumplimentación en rela-
ción al grado del personal fueron: tabla 2.
Revisando la terapéutica, en el 43.3% de los casos 
el tratamiento que se administró en urgencias fue 
Salbutamol con dispositivo MDI (inhalador de dosis 
medida), mientras que en un 45.5% fue en forma de 
nebulización. 

COMENTARIOS
No se cumplen los estándares de calidad relacionados 
con la patología respiratoria propuestos por la SEUP  
(definidos por: registro de escala de gravedad, satura-
ción de oxígeno y frecuencia respiratoria en el 100% 
de las historias) ni aquellos relacionados con la tera-
péutica en crisis asmáticas (definida por porcentaje de 
pacientes tratados con MDI>50%).
Existe mayor cumplimentación en el personal de ur-
gencias y los residentes, debido posiblemente al gra-
do de implicación.
La utilización de los estándares de calidad ha servi-
do por un lado para identificar un problema oculto, 
llevando a la revisión y estandarización de los pro-
tocolos hasta ahora aplicados. Por otro  lado,  insistir 
en la administración de broncodilatadores mediante 
dispositivos MDI, lo que implica indirectamente un 
refuerzo educacional para la población.

CONCLUSIONES
Un indicador de calidad es una medida cuantitativa 
que puede utilizarse como guía para controlar y va-
lorar la calidad de aspectos importantes en la práctica 
asistencial y permite su monitorización, así como la 
propuesta de mejoras en la atención.

Tabla 1

Tabla 2
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Debut de la fibrosis quística en la era pre-screening.

Molina Cambra A*, Martínez Barona S*, Portolés Morales M*, 
Del Río Marina A*, Ferrer Lorente MB*, Cabezuelo Huerta G*.

*Servicio de Pediatría. Hospital Universitario y Politécnico La Fe. Valencia

INTRODUCCIÓN
La fibrosis quística (FQ) es la enfermedad autosómi-
ca recesiva limitante más frecuente entre la población 
caucásica. Se trata de una patología multisistémica 
hereditaria en niños y adultos que se caracteriza prin-
cipalmente por obstrucción e infección en las vías 
respiratorias y por malabsorción digestiva con sus 
consecuencias. 
En marzo del 2012 se implantó en la Comunidad Va-
lenciana el programa de screening de FQ que permite 
identificar a los pacientes afectos de esta enfermedad 
antes de presentar síntomas.
Anteriormente a la generalización del screening, la 
sospecha de FQ en los lactantes y los niños sin patolo-
gía neonatal orientativa y sin antecedentes familiares 
de la enfermedad se producía principalmente tras epi-
sodios respiratorios agudos o persistentes, retraso del 
crecimiento, heces anormales y trastornos electrolitos 
o acido-básicos.
Presentamos aquí dos de los últimos casos de enfer-
medad diagnosticados en nuestro hospital en la etapa 
pre-cribado en que la sospecha diagnóstica se realizó 
por un cuadro de alteración del equilibrio acido-bási-
co y electrolítico (alcalosis metabólica).

CASOS CLÍNICOS
Caso 1: Lactante mujer de 6 meses, sin antecedentes 
familiares de interés. Parto eutócico, a término; peso 
al nacimiento 3000g; meconio en las primeras 24 ho-
ras. Lactancia artificial desde el nacimiento Acuden 
en mayo del 2011 a urgencias de nuestro hospital por 
referir estancamiento ponderal y decaimiento. A su 
ingreso pesa 5500g (p3-10), con regular aspecto, sin 
signos físicos de deshidratación. El resto de la explo-
ración física es normal. La analítica de sangre muestra 
pH: 7,64 pCO2:44 HCO3:48 EB: 27 Na: 127mEq/l 
K: 3,9 mEq/l Cl: 77mEq/l Urea y hemograma norma-
les. Bioquímica en orina; Na: 4 mEq/l  K: 20 mEq/l. 
Rehistoriando a los padres, se objetivan varios episo-
dios de broncoespasmo, tos persistente,  deposición 
diaria pero de gran tamaño y episodios de sudoración 

abundante en sitios calurosos 

Caso 2: Lactante mujer de 4 meses de edad, sin an-
tecedentes familiares de interés. Parto eutócico; a 
término; peso al nacimiento 2920g. Meconio en las 
primeras 24 horas. Lactancia materna exclusiva hasta 
los 4 meses donde se inicia lactancia mixta por es-
tancamiento de la curva ponderal. Acuden en junio 
del 2012 a urgencias remitido por su pediatra por clí-
nica de bronquitis. A su ingreso pesa 5430g, regular 
aspecto general, palidez cutáneo-mucosa, mucosas 
pastosas y se constata pérdida de 610 gramos de peso 
en la última semana. El resto de la exploración física 
es normal. La analítica de sangre muestra pH: 7,63 
mEq/l pCO2:40,1 mEq/l HCO3:42,2 mEq/l Na: 117 
mEq/l K: 5 mEq/l.  Hemograma normal. Bioquímica 
en orina; Na: 28 mEq/l  K: 9,5mEq/l. Rehistoriando a 
los padres, se objetiva la presencia de  tos de 2 sema-
nas de evolución  y deposiciones diarias frecuentes y 
grandes. 

En ambos casos tras el  ingreso se realiza corrección 
hidroeléctrica con fluidoterapia intravenosa. Dado los 
hallazgos de deshidratación con alcalosis metabólica, 
los datos clínicos y analíticos, se inicia estudio para 
descartar fibrosis quística que se confirma con 2 re-
sultados positivos en el test del sudor y posteriormen-
te con estudio genético.

COMENTARIOS
-Con la aparición del cribado de fibrosis quística en 
el periodo neonatal, la mayoría de los nuevos casos 
se diagnosticarán antes de la aparición de la sintoma-
tología, pero eso, no nos debe hacer olvidar que ante 
un caso de alcalosis metabólica con hiponatremia 
en un lactante, siempre deberemos tener presente el 
diagnóstico de fibrosis quística sobre todo en aquellos 
pacientes procedentes de áreas donde no esté implan-
tado el screening.
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Malformación congénita de la vía aérea pulmonar: 
a propósito de un caso.

Cesín González SM, Marabotto Fernández MJ, Fernández Calatayud A, 
Raya Jiménez MA, Angelats Romero CM, Collar JI.

Servicio de Pediatría. Hospital Francesc de Borja. Gandía.

INTRODUCCIÓN
Las anomalías congénitas pulmonares comprenden 
un amplio espectro de patologías poco frecuentes. Su 
incidencia anual varía entre 30 a 42 casos por 100.000 
habitantes, representando entre el 7,5 y el 18,7% de 
todas las malformaciones de los diferentes órganos. 
Las malformaciones congénitas de la vía aérea pul-
monar (MCVAP) son las lesiones pulmonares más 
frecuentes, detectadas principalmente en el periodo 
prenatal. Aunque su incidencia es baja, debemos con-
siderarlas dentro de las múltiples causas de dificultad 
respiratoria aguda del recién nacido, en aquellos ca-
sos que no hayan sido previamente diagnosticadas. 

CASO CLÍNICO
Se trata de un recién nacido mujer, con embarazo con-
trolado sin incidencias, con diagnóstico ecográfico 
prenatal de MCVAP. Procede de una madre secundi-
gesta de 31 años con hipotiroidismo no autoinmune 
en tratamiento con levotiroxina. No hábitos tóxicos. 
Serologías negativas. No antecedentes familiares de 
interés. Terminación por cesárea por desproporción 
pélvico-fetal a las 40 semanas, con buena adaptación 
perinatal. Ingresa en nuestra unidad para observación 
y estudio de MCVAP. Inicialmente se realizó radio-
grafía de tórax, en la cual se observa imagen quística 
de bordes gruesos, con nivel hidroaéreo de 3cm de 
diámetro en campo pulmonar medio derecho. Se com-
pletó estudio con una tomografía computarizada (TC) 
de tórax, identificándose una lesión quística compleja, 
en el lóbulo superior derecho (LSD), segmentos api-
cal y posterior, con presencia de varios quistes de ta-
maño variable y tejido pulmonar entre ellos. El quiste 
de mayor tamaño mide 25 x 20mm, identificándose 
otros de menor tamaño (5-10mm). Hallazgos compa-
tibles con MCVAP tipo I. Tras constatar su adecuada 
adaptación postnatal sin presentar clínica respiratoria, 
se deriva a consulta externa especializada de hospital 
terciario. Actualmente permanece asintomática, pen-

diente de angio-TC y realización de lobectomía. 

COMENTARIOS
Las MCVAP son un grupo de lesiones sólidas, quísti-
cas o mixtas, derivadas de los bronquiolos primarios. 
Su incidencia estimada es de 1 en 8.300 a 1 en 35.000 
recién nacidos. Su teoría etiopatogénica es controver-
tida, siendo la más aceptada la interrupción en el de-
sarrollo de porciones del árbol bronquial durante el 
desarrollo embrionario. La clasificación por Stocker 
y cols. comprende 5 tipos de lesiones, dependiendo 
de las características patológicas. Aproximadamente 
el 70% corresponde a las de tipo I, como en nuestro 
caso. Al nacimiento, la gran mayoría cursan asinto-
máticos, aunque pueden debutar con dificultad respi-
ratoria dependiendo del tamaño de la malformación. 
Un 10-25% de los pacientes asocia otras anomalías 
estructurales como atresia esofágica o intestinal, age-
nesia renal, etc. Las MCVAP se detectan principal-
mente en la ecografía prenatal, siendo fundamental 
para el reconocimiento de los posibles síntomas y el 
tratamiento temprano de las lesiones. Es recomenda-
ble realizar una radiografía inicialmente y completar 
el estudio con TC para definir la lesión y diferenciarla 
de otras posibles malformaciones como el secuestro 
broncopulmonar, quiste broncogénico, enfisema lo-
bar, etc. Finalmente el diagnóstico definitivo nos lo 
dará el estudio histopatológico. El tratamiento depen-
de de la sintomatología, aunque hoy en día se reco-
mienda su excisión quirúrgica en prácticamente todos 
los casos. Esto se debe a la probabilidad de compli-
caciones como la sobreinfección pulmonar y otras 
menos frecuentes, de presentación en la edad adulta, 
como el neumotórax, hemoptisis y su asociación a 
carcinoma de células broncoalveolares. Considera-
mos de gran importancia el reconocimiento temprano 
de esta entidad para el manejo multidisciplinar, que 
mejore el pronóstico de las MCVAP.
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Mucocele en celdas etmoidales en niño con de fibrosis quística.

Marco Hernández AV*, Juán Ribelles A*, Toledo Morales C* Cortell Aznar I**
*Servicio de Pediatría. **Sección de Neumología y Alergia Infantil. 

Hospital Universitari i Politècnic La Fe. València

INTRODUCCIÓN
Los mucoceles en la infancia son extremadamente 
raros, siendo una patología descrita como complica-
ción de la sinusitis crónica en adultos. Sin embargo, 
la fibrosis quística es un factor predisponente. Pre-
sentamos un caso de un paciente varón de 14 meses 
diagnosticado de fibrosis quística con exoftalmos se-
cundario a mucocele en celdillas etmoidales. Durante 
el seguimiento no ha presentado recaídas.

CASO CLÍNICO
Paciente varón de 14 meses diagnosticado de fibrosis 
quística en el período neonatal. Como antecedentes 
fue prematuro de 35 semanas  fruto de un embarazo 
bicorial biamniótico por FIV. Ingresó al nacimiento 
en UCIN por distrés respiratorio que precisó venti-
lación mecánica durante 24 horas. Se diagnosticó de 
íleo meconial por lo que se solicitó estudio genético 
para fibrosis quística con el que se detectó heterocigo-
sis para la mutación F508. El test del sudor presentó 
valores por encima de lo normal. 
Presenta exoftalmos izquierdo, reflejo pupilar, pares 
craneales y fondo de ojo normales. Se realiza TAC 
de órbita en el que se aprecian hallazgos compatibles 
con mucocele etmoidal sin poder descartar etiología 
maligna por lo que se completa el estudio con una re-
sonancia magnética nuclear manteniendo la sospecha 
diagnóstica por lo que se decide resección en quirófa-
no y toma de biopsias. Se realiza etmoidectomía an-
terior, drenaje de material purulento-mucoso y mar-
supialización de la lesión pseudoquística en etmoides 
izquierdo quedando el seno etmoidal completamente 
abierto. El paciente ha evolucionado adecuadamente 
sin presentar recaídas. Actualmente está controlado 
en consultas externas por la enfermedad de base.

COMENTARIOS
La fibrosis quística es una enfermedad autosómica 
recesiva con penetrancia variable. Producida por una 
mutación en el gen que codifica la proteína regula-
dora de la conductancia transmembrana de la fibrosis 
quística CFTR que interviene en el paso del cloruro 
a través de las membranas celulares y su deficiencia 
altera la producción de secreciones. La mayoría de 
estos pacientes presentan síntomas sinonasales como 
obstrucción nasal, rinitis, hiposmia o anosmia, rino-
rrea, menos frecuentemente sinusitis, pólipos nasales 
o mucoceles paranasales. Los mucoceles son lesio-
nes pseudoquístias que se originan en los senos pa-
ranasales que están revestidos de epitelio respiratorio 
superior y contienen secreción mucosa y descama-
ción del epitelio. El aumento de la presión produce 
adelgazamiento y destrucción progresiva de las pa-
redes óseas. Produce inicialmente clínica de sinusi-
tis y cuando evoluciona, manifestaciones orbitarias 
como proptosis del globo ocular con luxación junto 
con la aparición de tumoración blanda bien definida. 
Se debe realizar un diagnóstico diferencial que inclu-
ye tumoraciones benignas y malignas propias de la 
órbita, metástasis, meningocele, celulitis orbitaria, 
tumores sinusales benignos y malignos, pneumosi-
nus dilatans y tromboflebitis del seno cavernoso. El 
tratamiento de elección es quirúrgico con resección, 
marsupialización y restableciendo siempre la permea-
bilidad del ostium de drenaje para evitar recidivas. En 
los pacientes con fibrosis quística se produce porque 
la secreción mucosa es muy espesa y no puede ser 
movilizada por el trasporte ciliar, siendo en cualquier 
caso una patología muy infrecuente en los pacientes 
con fibrosis quística pediátricos. 
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Inducción oral de tolerancia (I.O.T.) Al huevo: 
¿hasta cuánta clara?

Martín Serrano MA*, Gracia Antequera M*, Marco López de Lerma L*, 
Tortajada Girbés M*, Cabra Esteban B*, Dah T. 

*Servicio de Pediatría,  Alergología Infantil. Hospital Doctor Peset Alexandre. Valencia.

INTRODUCCIÓN
Con la I.O.T. se consigue que una gran proporción 
de los niños alérgicos al huevo puedan tomarlo sin 
reacciones adversas. La duda surge en relación a las 
características del huevo y a la dosis máxima a admi-
nistrar en la I.O.T. El protocolo más empleado utiliza 
clara pasteurizada diluida en zumo, en dosis progre-
siva hasta 30 ml. Nuestro objetivo es mostrar que con 
dosis máxima de 17 ml de clara diluida, de no importa 
que forma de huevo, se acorta el tiempo de la I.O.T. 
consiguiendo los mismos resultados.

MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio prospectivo sobre la tolerancia de clara de 
huevo diluida en 13 niños que realizaron una I.O.T. 
con dosis máxima de 17 ml administrada de tres for-
mas distintas: 6 niños como huevo completo fresco 
batido, 1 como clara fresca batida y 6 en forma de 
clara pasteurizada. Tras un mínimo de 7 meses de la 
finalización de la I.O.T., y llevando 12 de ellos una 
dieta habitual de más de 2 huevos semanales con ple-
na tolerancia, se realiza una exposición controlada de 
tolerancia de 30 ml. de clara pasteurizada diluida en 
zumo, en una sola toma, con control directo hasta dos 
horas y de nuevo a las 24 horas tras finalizar la inges-
ta. Se comprobó la posible aparición de síntomas y se 
realizó una exploración clínica de signos de reacción. 
Tras esto, se realiza a 11 niños la prueba de Prick a las 
proteínas de huevo (  huevo completo, yema, clara, 
ovoalbúmina y ovomucoide) para comparar el resul-
tado con el del prick previo a la I.O.T. 

RESULTADOS Y DISCUSIÓN
En los 13 niños de edades comprendidas entre los 3,5 
y 7 años ( media 4,65 años), se alcanza la IOT con la 
dosis máxima de 17 ml, entre 3,3 y 7,4 meses, con 
media de 5,28 meses y mediana de 5 meses, sin di-
ferencias significativas entre los distintos productos. 
Posteriormente se realiza la exposición controlada, 

cumplimentando todos la toma de 30 ml de clara pas-
teurizada diluida.
Con respecto a las reacciones adversas durante la to-
lerancia, en un caso hubo una sensación de prurito 
orofaríngeo y eritema en la espalda que cedió espon-
táneamente, y en otros dos, prurito oral y dolor abdo-
minal que remitieron con hidroxicina. Hubo un caso 
en el que el niño sólo tomaba trazas de huevo desde la 
finalización de la IOT y en éste se produjo una reac-
ción de vómitos recidivantes que precisó tratamiento.
El resto de niños toleraron sin ninguna reacción inme-
diata, ni en las primeras 24 horas así como al control 
al mes de la prueba. En cuanto a los cambios en la 
prueba cutánea Prick, en 2 niños la superfície reactiva 
del prick fue similar, en  4 niños la pápula se redujo 
entre un 30-50%, en  3 niños se había negativizado 
y en 2 niños se negativizaron 3 de las 5 pruebas de 
prick y disminuido las otras 2 a la décima parte. Tan-
to en las pruebas de exposición controlada, como en 
los resultados de Prick y en las reacciones adversas, 
no hubo diferencias significativas entre los niños que 
habían efectuado la IOT con huevo completo crudo 
batido, el de clara cruda batida y los de clara pasteu-
rizada.

CONCLUSIONES
La I.O.T. para huevo, con dosis máxima de 17 ml, 
consigue resultados adecuados y permite la tolerancia 
de una provocación controlada con 30 ml. de clara 
pasteurizada.
El descenso de 30 a 17 ml en la I.O.T. con clara pas-
teurizada, permite acortar en varias semanas el tiem-
po para finalizar el proceso.
Tras un mínimo de 14 meses de la I.O.T. y con dieta 
libre con huevo, un  45,5 % de las pruebas cutáneas 
a las proteínas de huevo se ha negativizado ( 27,3% 
completa y 18,2 % casi completa) en el 36,4 % se ha 
reducido la pápula y tan sólo el 18,2% mantiene un 
tamaño similar.
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Inducción de tolerancia oral asociada a Omalizumab en paciente 
con alergia a proteínas de leche de vaca.

Domingo Triadó I*, Martorell Aragonés A**, Félix Toledo R**,
 Cerdá Mir JC**, De las Marinas Álvarez MD.

*Servicio de Pediatría. **Unidad de Alergia Infantil. 
Consorcio Hospital General Universitario de Valencia. Valencia.

INTRODUCCIÓN
En la actualidad el tratamiento de la alergia a las pro-
teínas de la leche de vaca (PLV) se basa en su eli-
minación estricta de la dieta. Con el tiempo muchos 
pacientes pueden llegar a tolerar el alimento, lo que 
no ocurre en todos los casos. La reactividad clínica 
puede persistir durante muchos años y en algunos 
pacientes se pueden producir reacciones graves ana-
filácticas con riesgo vital por pequeñas dosis inadver-
tidas. Por otra parte, la restricción dietética afecta a la 
calidad de vida del paciente y sus familiares. La difi-
cultad de realizar una eliminación estricta del alimen-
to ha impulsando la investigación de nuevas alternati-
vas terapéuticas entre ellas la inducción de tolerancia 
oral específica (ITO). Esta se ha mostrado eficaz y 
razonablemente segura en un porcentaje elevado de 
niños con alergia a PLV, pero algunos pacientes al-
tamente sensibilizados presentan reacciones adversas 
que impiden su administración. Con el fin de elevar el 
umbral de tolerancia en estos pacientes se ha plantea-
do la asociación de Omalizumab (OMZ, anti IgE) al 
tratamiento de ITO. 

CASO CLÍNICO
Paciente de 12 años de edad que como antecedentes 
personales siguió lactancia materna exclusiva hasta 
los 4 meses, habiendo recibido biberones de ayuda de 
fórmula adaptada en la maternidad. Alergia a proteí-
nas de huevo desde los 9 meses con buena tolerancia 
a los 9 años de vida. Asma bronquial por alergia a 
Alternaria controlado con inmunoterapia y sin trata-
miento preventivo en la actualidad. Sin antecedentes 
atópicos familiares. A los 4 meses presenta tras la pri-
mera toma de fórmula adaptada episodio de urticaria 
peribucal, angioedema labial y edema de pabellones 
auriculares y manos. Ingreso a los 10 meses por re-
acción anafiláctica (vómitos, angioedema labial y 

estridor inspiratorio) tras la toma de queso de oveja. 
Al año de vida se realiza inducción de tolerancia con 
leche de vaca que se suspende por mala tolerancia y 
se mantiene con dieta de exclusión de PLV. A los 6 
años de vida es remitida a nuestra unidad donde se in-
tenta de nuevo inducción de tolerancia que fracasa en 
dos ocasiones y se indica de nuevo dieta de exclusión. 
A los 9 años de vida presenta elevada sensibilización 
a PLV y los padres refieren reacciones anafilácticas 
frente a cantidades mínimas de leche por lo que se 
decide iniciar de nuevo ITO asociada a OMZ. A los 
2 meses y una semana de tratamiento con OMZ se 
inicia inducción de tolerancia sublingual con buena 
tolerancia y al mes ITO con leche de vaca alcanzando 
la tolerancia de 200cc. Al mes de suspender el trata-
miento con OMZ se reinicia la ITO desde 50cc alcan-
zando los 200cc. Actualmente está tomando leche de 
vaca sin restricciones con buena tolerancia.

COMENTARIOS
Presentamos el caso de una paciente altamente sen-
sibilizada con riesgo de reacción grave frente a do-
sis mínimas del alimento, en la que se ha conseguido 
con la asociación de OMZ finalizar con éxito la ITO 
con leche de vaca que había fracasado en tres intentos 
anteriores. Se plantea en estos casos la duda acerca 
del tiempo en que debe administrase el OMZ y la po-
sibilidad de reducción o pérdida de la tolerancia al 
suspenderlo. Los complejos anti IgE-IgE específica 
pueden capturar proteínas de leche de vaca y reducir 
la dosis efectiva durante la ITO por lo que propone-
mos una pauta de reinicio de la ITO desde el 25 % de 
la dosis máxima de 200 ml leche de vaca al suspender 
el OMZ. El resultado ha sido excelente, permitiendo 
llevar a cabo la ITO sin presentar ningún tipo de re-
acción adversa.
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Grado de control del asma alcanzado en niños atendidos en una 
Unidad de Alergia Infantil. 

Ceán-Cabrera L*, García-Serra J*, Ballbè Blasi M*, Mendoza Durán M*, Garde Garde JM**. 
*Servicio de Pediatría. **Jefe de Servicio Unidad de Alergia.

Hospital General Universitario de Elche. Elche.

INTRODUCCIÓN
El asma es una de las patologías respiratoria crónicas 
mas prevalentes en la infancia. En los últimos años se 
han elaborado numerosas guías y consensos con el fin 
de disminuir el impacto de esta patología en la socie-
dad, estableciendo como objetivo principal alcanzar y 
mantener un buen control clínico mediante medidas 
de control ambiental, tratamiento farmacológico y 
educación del paciente y su entorno. Sin embargo, re-
sultados de estudios multicéntricos realizados en po-
blación europea parecen indicar que este objetivo es 
difícil de alcanzar. El objetivo de este trabajo ha sido 
evaluar el grado de control del asma alcanzado en los 
pacientes de una unidad de Alergia infantil a los 4 y a 
los 10 años de iniciado el tratamiento. 

MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio descriptivo en el que se revisaron todas las 
historias clínicas de los pacientes diagnosticados por 
primera vez de asma en la Unidad de Alergia Infantil 
de un Hospital de nivel II, mediante la  base de datos 
de dicha consulta. Se seleccionaron dos grupos de pa-
cientes: Grupo 1, todos los casos diagnosticados du-
rante los años 2001-2002 y Grupo 2, casos diagnos-
ticados durante los años 2008 y 2009. Se obtuvieron 

datos demográficos, edad y sexo, estadio del asma, 
tratamiento recibido, hiposensibilización. El grado de 
control en la actualidad se valoró mediante el cues-
tionario CASI, validado en población española, por 
medio de encuesta telefónica a las madres o al propio 
paciente en caso de ser mayores de 18 años. Se exclu-
yeron aquellos casos en que no se disponía de datos 
de contacto. 

RESULTADOS
Grupo 1: 87 niños. Distribución por estadios de gra-
vedad según criterios GEMA: Est-1: 34%, Est-2: 
25%, Est-3: 33%, Est-4: 7%. Recibieron inmunote-
rapia: 52%.  Actualmente: remisión: 41%. Mantienen 
buen control con antileucotrienos y/o dosis bajas de 
corticoides: 39% de los niños. Grupo 2: 115niños.  
Distribución por estadios: Est-1: 40%, Est-2: 21%, 
Est-3: 33%, Est-4: 8%.  Inmunoterapia: 30%. Actual-
mente: remisión: 51%. Un 36%  se encuentran bien 
controlados con Antileucotrienos y/o dosis bajas de 
corticoides inhalados.

CONCLUSIÓN
En la inmensa mayoría de los niños asmáticos puede 
lograrse un adecuado control de su enfermedad.
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Enfermedad de Coats avanzada en lactante.

Delgado Vicente A*, León Ibáñez L**, Jovani Casano C*, Sorlí Clemente E**.
*Servicio de Pediatría.** Servicio de Oftalmología. Hospital General de Castellón. 

INTRODUCCIÓN
La enfermedad de Coats es un trastorno idiopático ca-
racterizado por  la aparición de telangiectasias en los 
vasos retinianos asociado al depósito progresivo de 
exudados intrarretinianos y subretinianos, pudiendo 
llegar a producir un desprendimiento exudativo de la 
retina. El 75 % de los casos se presenta en el sexo 
masculino, siendo en la mayoría un proceso unilate-
ral.
Suele presentarse en la primera década de la vida 
(edad media 5 años). El grado de afectación es va-
riable, siendo asimismo variable la pérdida de visión. 
Entre los lactantes y niños más pequeños se dan las 
formas más graves, pudiendo incluso llegar a confun-
dirse con patología tumoral.
La evolución es progresiva y el tratamiento va dirigi-
do al cierre de las telangiectasias mediante fotocoagu-
lación o criocoagulación. En estadios más avanzados 
suele requerirse cirugía vitreorretiniana.

CASO CLÍNICO
Lactante de 10 meses remitida desde consultas ex-
ternas para estudio de leucocoria en el ojo izquierdo. 
Embarazo, parto y perinatal inmediato sin inciden-
cias. Ingresó a los 19 días de vida en Neonatología 
por gastroenteritis. 
A los 4 meses la madre observó “algo raro” en el ojo 
pero no consultó a su pediatra hasta 3 semanas antes 
de su ingreso, quien la remite al Oftalmología para 
estudio. 
En la exploración ocular derecha no se aprecian alte-
raciones. En el ojo izquierdo se aprecia un desplaza-
miento superior de pupila y anterior de iris. El fondo 
de ojo izquierdo muestra un desprendimiento exuda-
tivo total de la retina, objetivándose áreas telangiecta-
sicas en periferia, siendo el humor vítreo claro. 
La ecografía ocular y el TAC de órbita muestran des-
prendimiento masivo de la retina, con ocupación exu-

dativa subretiniana, no observándose masas ni calci-
ficaciones. Se realizó una RMN de orbita en la que 
se aprecia ocupación del globo ocular izquierdo por 
formación hiperintensa. Tras la administración de ga-
dolinio no se observa realce, hallazgo compatible con 
enfermedad de Coats.

COMENTARIOS
Descrita en 1908 por George Coats, la enfermedad de 
Coats tiene una etiopatogenia desconocida. No obs-
tante en ciertos casos se ha observado la presencia de 
una mutación somática del gen NDP, responsable de 
la enfermedad de Norrie, localizado en el cromosoma 
X, que produce un desarrollo anómalo de los vasos 
retinianos. 
El pronóstico es variable y depende de la gravedad de 
aparición de la afectación. En los niños pequeños, por 
debajo de los 3 años, la enfermedad suele presentarse 
de forma más agresiva. En mayores tiene una evolu-
ción más benigna, con menor exudación progresiva 
y desprendimiento de retina, e incluso se ha descrito 
una regresión espontánea. 
El diagnóstico diferencial se realiza con otras causas 
de leucocoria. En lactantes puesto que la evolución es 
tan agresiva se debe descartar el retinoblastoma. Las 
pruebas de imagen muestran típicamente en el retino-
blastoma la presencia de calcificaciones. Además, en 
éste, es muy evidente la red vascular tumoral. La re-
sonancia magnética característica del retinoblastoma 
detecta una masa hiperintensa en T1 e hipointensa en 
T2, mientras que en la enfermedad de Coats muestra 
una imagen hiperintensa tanto en T1 como en T2.
Otras causas de leucocoria que debemos incluir en el 
diagnóstico diferencial son la toxocariasis, la persis-
tencia de la vasculatura fetal, la vasculopatía del pre-
maturo, el astrocitoma retiniano, la displasia vitrio-
rretiniana y la endoftalmitis metastásica.
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Glucogenosis V en dos hermanos con mioglobinuria 
e intolerancia al ejercicio.

Peralto Vázquez A*, Pantoja Martínez J*, Marco Lattur JM**, San Millán Tejado B***, 
Navarro Fernández-Balbuena C***, Molini Menchón N..

*Servicio de Pediatría. **Servicio de Medicina Interna. Hospital de la Plana. Vila-real.
***Servicio de Neuropatología. Complejo Hospitalario Universitario de Vigo.

INTRODUCCIÓN
La Glucogenosis V o enfermedad de McArdle 
(MIM#232600) es una enfermedad autosómica rece-
siva producida por una mutación en el gen PYGM  
responsable de la deficiencia de la enzima miofosfo-
rilasa que afecta casi exclusivamente al musculo es-
quelético. Constituye la glucogenosis más frecuente. 
En el 85% de los casos se  manifesta antes de los 15 
años y en el 50% el diagnóstico se realiza entre los 10 
y 30 años. Se manifiesta en forma  de intolerancia al 
ejercicio, con mialgias, calambres y rigidez muscular. 
En un 50% de casos presenta crisis de mioglobinuria 
tras el ejercicio intenso que puede desencadenar un 
fracaso renal agudo. Es típico el fenómeno de “se-
cond wind” o recuperación parcial tras el reposo des-
pués de un episodio de intolerancia. En más del 90% 
de los casos se eleva la creatinkinasa (CK) de forma 
moderada en los periodos intercríticos, con marcadas 
elevaciones (hasta x100) tras el ejercicio intenso. El 
test de ejercicio con isquemia del antebrazo muestra 
una típica curva plana del lactato. El diagnóstico se 
confirma por la ausencia de miofosforilasa en la in-
munohistoquimia de la biopsia muscular y/o  la con-
firmación genética de las mutaciones más habituales. 
Presentamos dos casos de dos hermanos afectos de 
esta enfermedad.

CASOS CLÍNICOS
Caso 1. Varón de 17 años remitido a urgencias porque 
tras realizar un sesión muy intensa de pesas y spinnig 
presenta orinas oscuras junto a una leve mialgia. Re-
fiere un cuadro clínico semejante un año antes. Es un 
niño sedentario. La exploración clínica era anodina 
y en la bioquímica sanguínea destacaba la elevación 
de CK: 179.000 U/l,  GOT 458 U/l, GPT 336 U/l.  La 
función renal era normal.  Otras determinaciones: he-
mograma, coagulación, C3, C4, ANA, TSH, FR: todo 
normal. Ecocardiografía normal.
Se instaura fluidoterapia, administración de diuréticos 
y bicarbonato. Tras la estabilización clínica se realiza 
un test de ejercicio con isquemia y se objetiva una cur-
va plana de lactato con elevación x10 del amonio. Se 

sospecha una Glucogenosis tipo V y se realiza biopsia 
muscular que confirma la ausencia de miofosforilasa. 
Es heterocigoto para la mutación nonsense R50X y la 
deleción E27AfsX50, ambas localizadas en el exón 1 
del gen de la miofosforilasa (PYGM). 

Caso 2. Hermano del caso 1. Niño de 13 años muy 
deportista y que  juega mucho al fútbol.  Refiere desde 
los 5-6 años la siguiente síntomatologia: cuando  em-
pieza a correr, a los 100 metros aprox., debe parar por 
un marcado entumecimiento de las piernas, descan-
sa unos minutos y luego sigue jugando sin dificultad 
todo el partido. Nunca ha emitido orinas oscuras. Se 
realiza determinación de CK estando asintomático: 
1500 U/l.
Por los antecedentes familiares se realiza directamen-
te el estudio genético del DNA de leucocitos, y pre-
senta la misma mutación que el hermano. Los padres, 
ambos asintomáticos, presentan en heterocigosis las 
mutaciones de sus hijos. No tiene otros familiares 
afectos.
A ambos chicos se les ha recomendado tomar sucrosa, 
entre 20-30 gr,  5 minutos antes de realizar una activi-
dad física  y desde entonces el pequeño refiere tolerar 
mucho mejor el ejercicio.

COMENTARIOS
Es necesario considerar esta patología en todo niño 
que refiera intolerancia al ejercicio con elevación de 
CK con o sin mioglobinuria. También se debe realizar 
el diagnóstico diferencial con  otras miopatías meta-
bólicas como el déficit de Carnitina Palmitoil Trans-
ferasa (CPT) tipo II, miopatías mitocondriales, déficit 
de mioadenilato desaminasa, otras glucogenosis, etc., 
así como con alguna variante de distrofinopatía.  
Una historia clínica detallada, acompañada de una 
elevación de CK y un patrón específico de la curva de 
lactato y amonio en el test de ejercicio, puede orientar 
el diagnóstico  e incluso se puede evitar  la realización 
de la biopsia muscular y solicitarse únicamente el es-
tudio genético de las mutaciones más habituales de  la 
Glucogenosis tipo V.
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Alcoholemia como tratamiento de la intoxicación por 
pinturas industriales.

Cano López R*, Martínez Barona S*, Herrero García A*, Escobar Pirela H*.
*Servicio de Pediatría. Hospital Universitario y Politécnico La Fe. Valencia.

INTRODUCCIÓN
Con el paso de los años se ha modificado la formu-
lación de muchos de los productos químicos de uso 
doméstico como consecuencia de las políticas activas 
de prevención de riesgos. Así se ha conseguido redu-
cir la gravedad de las intoxicaciones en este entorno y 
hacerlo más seguro para nuestros niños. Un ejemplo 
de ello son las pinturas, ahora sin plomo, pero que no 
por ello están exentas de riesgo ya que pueden conte-
ner trazas de elementos altamente peligrosos en caso 
de ingesta. 

CASO CLÍNICO
Paciente de 5 años que consulta en servicio de ur-
gencias una tarde de verano por ingesta accidental de 
pintura. A su llegada presenta un vómito aislado con 
constantes y una exploración por aparatos normal. 
Tras la anamnesis, identificación y documentación 
sobre el tóxico, se procede a aplicar tratamiento sin-
tomático. Posteriormente el paciente inicia clínica de 
deterioro neurológico con somnolencia y decaimien-
to marcado. Los parámetros gasométricos venosos 
son: pH 7.187, pCO2 24.6 mmol/L, EB -19 y HCO3 
9.3mmol/L. Tras expansión de volumen se amplía es-
tudio hidroelectrolítico en el que destaca un aumento 
de cloro y de anión GAP con ácido láctico normal. La 
composición de la pintura no explica la acidosis meta-

bólica ni el empeoramiento clínico del paciente, ante 
lo cual se rehistoria a los padres que recuerdan haber 
añadido un colorante negro para oscurecer el tono fi-
nal. Se contacta de nuevo con el servicio de Toxico-
logía desde donde informan como probable causante 
del cuadro al etilenglicol contenido en el disolvente de 
algunos colorantes. En este caso el tratamiento debe 
ir encaminado a corregir la acidosis metabólica y a 
inhibir su metabolización. Los fármacos específicos 
que compiten con la alcohol deshidrogenasa (ADH) 
son el Fomepizol, no disponible en nuestro centro en 
ese momento, y el Etanol en perfusión siempre con 
monitorización estrecha.

CONCLUSIONES / COMENTARIOS
Pocas causas producen una acidosis metabólica tan 
profunda como la intoxicación por etilenglicol. Los 
productos que lo contienen no son propios del am-
biente doméstico (anticongelante de coches, limpia-
parabrisas, combustibles) pero en caso de ingesta sus 
efectos pueden ser muy graves llegando a la depre-
sión del SNC, el coma y la muerte. Una anamnesis 
rigurosa y el conocimiento del equilibrio ácido-base 
son fundamentales para identificar el agente e iniciar, 
si es posible, tratamiento etiológico para evitar desen-
laces que pueden llegar a ser fatales.
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Anís estrellado, una solución y un problema.

Clavijo Pendón A, Vilaplana Cantó J, Landa Rivera L, Gea Ros J, 
Squittieri C, Herranz Y, Gómez A, Pérez P, Pérez J. 

Servicio de Pediatría, Hospital Marina Baixa. Villajoyosa.

INTRODUCCIÓN
El anís estrellado (Illicim Verum Hocker f.) es utiliza-
do como “remedio natural” en el cólico del lactante, 
su componente principal es el anetol. Existe otra plan-
ta de características similares (Illicium anisatum) con 
efectos secundarios muy graves. No es difícil confun-
dir las dos especies, lo que en la práctica conduce a 
contaminación frecuente en los productos comercia-
lizados. 
Bien por sobredosificación bien por adulteración, el 
uso de anís estrellado en niños está relacionado con 
efectos secundarios muy significativos, tanto a  ni-
vel digestivo (vómitos, diarrea, afectación hepática) 
como neurológico (irritabilidad, hipertonía, nistag-
mo, crisis convulsivas).

CASO CLÍNICO
Varón de 2 meses de edad que ingresa procedente de 
Urgencias, trasladado por el SAMU por episodios re-
petidos en los últimos 30 minutos caracterizados por 
desconexión del medio, desviación de la mirada e hi-
pertonía generalizada de unos segundos de duración, 
con irritabilidad y llanto continuo entre dichos episo-
dios. Se ha mantenido afebril, con ingesta adecuada y 
síntomas catarrales leves.
Los episodios remiten con  dosis de diazepám intra-
venoso. Posteriormente en la anamnesis los padres 
hacen referencia a la administración de anís estrella-
do (3 frutos, 9 gr  diluidos en 120 ml de agua) que 
ofrecen tras el pecho durante los últimos 10 días. Se 

realizan diferentes pruebas complementarias que des-
cartan origen infeccioso, metabólico o neurológico.
Presenta muy buena evolución con remisión de las 
crisis, el llanto y la irritabilidad de forma progresiva, 
quedando asintomático y con muy buen estado gene-
ral a las 36-48 horas de ingreso.

DISCUSIÓN
El diagnóstico se establece en contexto de una his-
toria y clínica compatible, pruebas complementarios 
normales y evolución positiva tras retirar su adminis-
tración. Ante crisis convulsivas, irritabilidad y sínto-
mas gastrointestinales es preciso incluirlo dentro del 
diagnóstico diferencial.
En España, tras algunos casos publicados durante el 
año 2000, se retiró del mercado en el 2001 de for-
ma temporal. Actualmente se vende en farmacias sin 
necesidad de prescripción médica. Su arraigo como 
remedio natural, eficaz e inocuo y el fácil acceso per-
mite que se mantenga su uso popular en el tratamiento 
del cólico del lactante. 
Desde el año 2002, el Grupo de Trabajo del anís es-
trellado del Hospital Gregoria Marañón recomendó 
evitar su uso en niños, especialmente en los lactantes, 
y realizó un esfuerzo por difundir este mensaje entre 
los pediatras. Una década después parece necesario 
continuar con el impulso iniciado años atrás, para 
erradicar esta práctica en el tratamiento del cólico del 
lactante.
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Actividad asistencial en la patología Reumatológica Infantil 
de un hospital secundario.

Solano Galán P*, Arcos Machancoses JV*, Juan Ribelles A*, Marco Hernández AV*, 
Lafuente Santodomingo I**, López Andreu JA**, Campos Andreu A***.

*Servicio de Pediatría. **Unidad de Neumología y Alergia Infantil. ***Servicio de Alergología. 
Hospital Universitari i Politècnic La Fe. València.

INTRODUCCIÓN
La patología reumática en el niño es compleja, de di-
fícil diagnóstico y que precisa de fármacos con im-
portantes efectos secundarios que requieren un alto 
grado de experiencia y conocimiento para un uso co-
rrecto. Todo ello hace que el manejo de estos niños 
se beneficie del trabajo de un equipo multidisciplinar 
con una adecuada comunicación pediatra-reumatólo-
go. El objetivo de este trabajo es mostrar la casuística 
de una consulta de reumatología infantil de un hospi-
tal secundario. 

MATERIAL Y MÉTODOS
Estudio restrospectivo descriptivo. Se incluyen todos 
los pacientes entre 0 y 17 años atendidos en la consul-
ta de reumatología infantil de nuestro hospital entre 
los meses de enero a diciembre de 2012. Se recogen 
las características epidemiológicas y clínicas de cada 
uno de ellos, independientemente de si se trata de pri-
mera o sucesivas visitas, contabilizándose sólo una 
visita por paciente.

RESULTADOS
En la unidad de Reumatología infantil de nuestro 
hospital fueron valorados 64 pacientes durante el año 
2012, de los cuales el 48% fue remitido desde Aten-
ción primaria. 30 de ellos consultaron previamente en 
Urgencias, y 17 fueron valorados por el servicio de 
traumatología. 
Existe un predominio femenino (1´5:1), y un patrón 
bimodal en la edad de debut clínico,  menores de 6 
años (38%) y adolescentes entre 13 y 17 años (29%). 
La edad media de inicio de la sintomatología se cifra 
en 8´29 años. Sólo el 12´4% presentará antecedentes 
familiares.
Del total de visitas, la mitad se consideraron verdade-
ra patología reumática, llegándose al diagnóstico en 

el 37´5%, siendo la artritis idiopática juvenil la enfer-
medad infantil más frecuente, concretamente el tipo 
oligoarticular que afecta principalmente a niñas (2:1), 
menores de 6 años, con ANA + en el 89% y que aso-
cian uveítis en el 11% de los casos. 
Se solicita prueba de imagen a 3/4 partes de los pa-
cientes vistos en consulta, siendo la radiografía sim-
ple la más utilizada seguida de la ecografía. Tan sólo 
el 8% precisó pruebas invasivas. El 60% de los niños 
con patología reumática,  recibió terapia farmacológi-
ca en algún momento de su enfermedad, apareciendo 
únicamente efectos 2º en un solo paciente. Los inmu-
nosupresores, y concretamente el metotrexato, son 
los fármacos más utilizados,

DISCUSIÓN Y CONCLUSIONES 
El servicio de Urgencias, junto con AP, son las dos 
puertas de entrada más importantes de la patología 
reumática infantil. Es necesario el conocimiento de 
estas enfermedades para  identificarlas precozmente y 
evitar su confusión con patología traumatológica, que 
puede dificultar y enlentecer el  diagnóstico y con ello 
el inicio del tratamiento.
Como indican los textos, la artritis idiopática juve-
nil continúa siendo la patología más frecuente, sobre 
todo su forma oligoarticular ANA+. Estos pacientes 
generalmente evolucionan de forma favorable con 
tratamiento médico.
En la mayoría de los hospitales, donde no existen uni-
dades específicas de Reumatología infantil, el manejo 
de estos niños debe ser multidisciplinar, donde la bue-
na comunicación pediatra-reumatólogo es fundamen-
tal para realizar un adecuado seguimiento. 
Los pacientes más complejos o con una evolución atí-
pica deben continuar siendo remitidos a las unidades 
de referencia de Reumatología infantil 
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Síndrome de Pallister-Killian.

Atienza Almarcha T, Gramage Tormo J, García Avilés B, Carratalá Marco F.
Servicio de Pediatría. Hospital Universitario San Juan de Alicante. Alicante.

INTRODUCCIÓN
El síndrome de Pallister-Killian (SPK) es una entidad 
muy poco frecuente y esporádica, clínicamente carac-
terizada por retraso mental severo, crisis epilépticas, 
lesiones cutáneas hiper o hipopigmentadas, malfor-
maciones viscerales y facies dismórfica. Citogenéti-
camente se debe a una tetrasomía 12p con mosaico 
limitado a algunos tejidos. El estudio citogenético en 
sangre periférica suele ser normal. Se conoce poco de 
la etiopatogenia de esta enfermedad.

CASO CLÍNICO
Recién nacida pretérmino de 36 semanas sin antece-
dentes prenatales de interés, que nace con hipotonía y 
sospecha de síndrome polimalformativo. Parto distó-
cico con espátulas, peso 3200g, Apgar 5/7/9. A la ex-
ploración, cráneo con suturas dehiscentes, fontanela 
anterior amplia, facies dismórfica con hipertelorismo, 
raíz nasal ancha, orejas de implantación baja, narinas 
antevertidas, micrognatia y paladar ojival. Cuello cor-
to con piel redundante. Soplo sistólico I/VI. Abdomen 
normal. Extremidades cortas, manos y pies pequeños. 
Genitales femeninos normales y ano anterior. Neuro-
lógico: hipotonía generalizada, llanto escaso. Duran-

te el período neonatal es intervenida de ano anterior, 
se amplía estudio neurológico con cariotipo (normal 
46XX) y se obtienen potenciales evocados auditivos y 
visuales patológicos. EEG patológico y RMN con re-
traso de la mielinización y atrofia córtico-subcortical. 
Ante la sospecha de SPK, se realiza estudio citoge-
nético en biopsia de piel con hallazgos sugestivos de 
dicha enfermedad. Actualmente se encuentra en se-
guimiento por epilepsia no convulsiva generalizada, 
en tratamiento con ácido valproico y levetiracetam.

CONCLUSIONES
Como hemos indicado, es una entidad poco frecuente 
cuyo diagnóstico prenatal presenta una serie de difi-
cultades debido al desconocimiento de la etiología del 
síndrome. Ninguna de las técnicas utilizadas, ecogra-
fía, amniocentesis, estudio de vellosidades coriales, 
es suficientemente segura. De cara a un consejo gené-
tico, el riesgo de recurrencia para los padres es el mis-
mo que el de la población general. A pesar de todos 
los aspectos indicados, en caso de nueva gestación es 
importante realizar un buen control ecográfico y  un 
estudio prenatal citogenético.
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Síndrome de Klippel-Trenaunay: una entidad poco frecuente.

Marabotto Fernández MJ, Cesín González SM, Melgar Perez J, 
Escrig Fernández R, Kalbouza S, Angelats Romero CM. 

Servicio de Pediatria. Hospital Francesc de Borja. Gandia

INTRODUCCIÓN
Las anomalías vasculares son malformaciones raras 
del desarrollo vascular presentes al nacimiento, que 
ocurren en aproximadamente 0,3 a 0,5% de la pobla-
ción. Dentro de ellas se encuentra el síndrome de Kli-
ppel-Trenaunay (SKT), una combinación de distintas 
malformaciones vasculares. Su incidencia estimada 
es de 1 por 10.000 casos, sin distinción de sexo. Es 
importante diferenciarla de la Mancha en Vino de 
Oporto simple y realizar el diagnóstico diferencial 
con otros síndromes malformativos, ya que el curso 
clínico y el grado de compromiso sistémico determi-
na las distintas estrategias terapéuticas.

CASO CLÍNICO
Mujer de 14 días de vida que acude a Urgencias por 
aumento del miembro inferior izquierdo sin otra sin-
tomatología. Lactancia materna exclusiva. Como an-
tecedente de interés detección de asimetría de miem-
bros inferiores al nacimiento. A la exploración, se 
observa dismetría de 0,5cm con engrosamiento deI 
miembro inferior izquierdo desde el pliegue ingui-
nal hasta el pie, que no deja fóvea, ni presenta signos 
inflamatorios. Rubefacción leve de la parte posterior 
del muslo izquierdo y hemangioma en el tercio dis-
tal de la extremidad. Se realiza una eco-doppler de 
miembros inferiores que no muestra alteraciones. 
Ante sospecha de hemihipertrofia se amplía estudio, 
solicitándose ecografía abdominal, cerebral y radio-
grafía de caderas y de extremidades inferiores que no 
muestran hallazgos patológicos. Aparición posterior 
de manchas hipercrómicas en el miembro afecto com-
patibles con malformaciones capilares. Evaluación 
por Servicio de Oftalmología con fondo de ojo nor-
mal, Dermatología y Ortopedia. Ante clínica compa-
tible con Síndrome de Klippel-Trenaunay se decide 
actitud expectante con controles periódicos.

COMENTARIO
El SKT se caracteriza por la tríada de malformación 
vascular veno-capilar extensa, venas varicosas subya-
centes e hipertrofia de tejidos blandos y/u óseos. Esta 
última afecta de forma unilateral más frecuentemente 
al miembro inferior derecho. Su causa es aún desco-
nocida, aunque parecen estar implicadas mutaciones 
en genes que actúan en la vasculogénesis y angiogé-
nesis durante el desarrollo embrionario. Puede aso-
ciar anomalías congénitas esqueléticas en manos y 
pies, de partes blandas, cardiovasculares, alteraciones 
neurológicas y otros síndromes complejos. 
Nuestro caso presenta 2 de los criterios diagnósticos, 
sin otras malformaciones asociadas  hasta el momen-
to.
El diagnóstico es clínico. Se recomienda estudio de 
extensión para valorar la presencia de anomalías vas-
culares intraabdominales y cerebrales, siendo la eco-
grafía doppler de primera elección. Para determinar 
la afectación de los tejidos blandos y las alteraciones 
de la circulación venosa profunda es útil la angio-re-
sonancia. En su evolución, se recomienda radiografía 
a los 2-3 años para determinar discrepancias entre las 
extremidades y observar su desarrollo. Para aquellos 
casos más avanzados o con sospecha de fístulas arte-
riovenosas se realizan también venografía y arterio-
grafía. La ecografía es el método de elección para el 
diagnóstico prenatal, identificando hipertrofia o asi-
metría de extremidades.
Aunque se trata de una patología benigna, su carác-
ter progresivo puede dar lugar a complicaciones. El 
tratamiento es sintomático o de las complicaciones. 
Es de gran importancia su identificación temprana y 
seguimiento de manera multidisciplinar por parte de 
pediatras, cirujanos, dermatólogos, traumatólogos y 
radiólogos para mejorar la calidad de vida, el aspecto 
y la funcionalidad de los pacientes.
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Enfermedad de Castleman: a propósito de un caso.
Arcos Machancoses JV*, Marco Hernández AV*, Solano Galán P*, 

Oltra Benavent M*,  Monteagudo Montesinos E*.
*Servicio de Pediatría. Hospital Universitari i Politècnic La Fe. València

INTRODUCCIÓN
La enfermedad de Castleman (EC) o hiperplasia no-
dular gigante es una entidad infrecuente definida por 
sus hallazgos anatomopatológicos. Se localiza a nivel 
de los ganglios linfáticos presentando hiperplasia de 
las células dendríticas y marcada proliferación capi-
lar. Se han descrito dos variantes histológicas, la hia-
linovascular, que representa el 80-90% de los casos, 
habitualmente cursa sin síntomas, y la plasmocelular, 
en la que sí suele haber afectación del estado general, 
anemia, hipergammablobulinemia y hepatoespleno-
megalia. Desde el punto de vista clínico se ha descrito 
la forma localizada, de curso benigno y la multicéntri-
ca, de peor pronóstico. Presentamos un caso de loca-
calización cervical, en la que la resección quirúrgica 
de la adenopatía resultó ser diagnóstica y terapéutica. 

CASO CLÍNICO
Paciente varón de 7 años sin antecedentes patológi-
cos de interés, controlado por presentar adenopatía 
submaxilar izquierda de 4 meses de evolución, que 
no asocia dolor, ni fiebre ni otra sintomatología. En 
el estudio ecográfico se describe como ganglio sub-
maxilar izquierdo de 10.3cm3 hipoecoico con aumen-
to de la vascularización en el estudio Doppler, siendo 
el diagnóstico más probable la adenitis infecciosa por 
micobacteria atípica. Se decide realizar biopsia con 
PAAF en la que se obtiene una muestra sugestiva de 
hiperplasia linfoide sin poder obtener un diagnóstico 
de confirmación por lo que se decide realizar cervi-
cotomía con resección ganglionar amplia. En estudio 
microscópico de la adenopatía completa se diagnosti-
ca de tumor de Castleman tipo hialinovascular.
Se completa estudio de extensión con ecografía cervi-

cal, TAC torácico con contraste y ecografía abdomi-
nal sin obtener hallazgos patológicos.
En el seguimiento el paciente ha permanecido asin-
tomático.

COMENTARIOS
La EC se manifiesta en adultos jóvenes de entre 15 y 
30 años, sin diferencia de sexo, siendo los casos pediá-
tricos muy infrecuentes. Se presenta como una masa 
única asintomática. La localización más frecuente es 
el mediastino (60%) seguida del cuello (14%), abdo-
men (11%), retroperitoneo (11%) y axila (4%). En la 
localización cervical suele aparecer en los ganglios 
situados bajo el esternocleidomastoideo, siendo nues-
tro caso una localización menos habitual. El diagnós-
tico definitivo es clínico e histológico. Suele coincidir 
que la forma multisistémica es histológicamente la  
plasmocelular, aunque solo el 50% de estas presentan 
síntomas sistémicos al diagnóstico. Además se mani-
fiesta en personas de unos 50 años y es 2,5 veces más 
frecuentes en varones. Son las que tienen un mayor 
riesgo de presentar otras neoplasias asociadas aunque 
también se ha descrito en las formas localizadas. El 
diagnóstico diferencial se hará con procesos inflama-
torios e infecciosos, con neoplasias de cabeza y cue-
llo, y con tumoraciones congénitas.
El tratamiento en las formas localizadas es la resec-
ción quirúrgica, siendo curativa casi siempre. El se-
guimiento no está establecido, aunque es recomen-
dable por el aumento del riesgo de presentar otras 
enfermedades malignas. En las formas multisistémi-
cas no está protocolizado y se han utilizado diversas 
terapias con resultados variables.
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