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La enfermedad celíaca (EC) es una enteropatía media-
da por el sistema inmune, y el riesgo para desarrollarla pare-
ce depender no sólo de factores genéticos e inmunológicos,
sino también ambientales y dietéticos. Hace ya 2 años salió
a la luz un artículo que marcaba la posición del Comité de
Nutrición de la Sociedad Europea de Gastroenterología,
Hepatología y Nutrición Pediátrica, ESPGHAN, sobre algu-
nos aspectos de la alimentación complementaria infantil(1).
En él se realizaba una nueva recomendación sobre la edad
de la primera introducción de gluten en la dieta del lac-
tante sano, estableciéndola entre los 4 y 6 meses de edad,
y si es posible, durante la realización de lactancia materna.

Este aspecto ha sufrido varios cambios a lo largo de la
historia, en función de la evidencia en cada momento. Clá-
sicamente, los estudios existentes al respecto se centraban
en la influencia que la dieta, especialmente el tipo de lac-
tancia y la edad de introducción del gluten, tenían en las
manifestaciones clínicas de la enfermedad, pero no en su
prevención. Así, parecía demostrado que en los niños celí-
aco s que habían recibido lactancia materna, se retrasaba
el debut clínico de la enfermedad y era mayor el periodo de
latencia entre la primera ingesta de gluten y las manifesta-
ciones clínicas(2,3). Por otra parte, los niños lactados al pecho
solían mostrar además una introducción más tardía de las
harinas en la dieta(4,5).

Al margen del claro beneficio de la lactancia materna, la
introducción más temprana de gluten se pensó asociada en
ocasiones a unas más precoces o graves manifestaciones clí-
nicas de la enfermedad, sin que existiera evidencia suficiente

para ello, ya que muchos estudios no veían influencia algu-
na de la edad de dicha introducción(2,6,7). Sin embargo, la
edad clásica recomendada para esa primera ingesta de glu-
ten se situó por encima de los 6 meses de vida(8,9), edad que
aún se venía manteniendo en nuestro medio, donde no es
raro que se demore incluso hasta los 7-8 meses aún en la
actualidad. En todo caso, todos los consejos de expertos aspi-
raban a modificar las manifestaciones clínicas de la celiaca,
pero no en conseguir la prevención de la enfermedad. 

Sin embargo, existen datos más recientes en relación con
su posible prevención primaria. Un reciente meta-análisis
mostró que el riesgo de desarrollar enfermedad celíaca se
redujo significativamente en lactantes que estaban siendo
lactados al pecho en el momento de la primera introducción
de gluten (OR 0.48, 95 % CI 0.40-0.59), con respecto a los lac-
tados artificialmente en ese momento(10), y el riesgo también
se reducía con una mayor duración de la lactancia materna.
Lógicamente, con las limitaciones que presentaban algunos
estudios, no quedaba claro si esta práctica simplemente retra-
saba el debut de los síntomas o bien podía proporcionar una
protección permanente y definitiva ante la enfermedad(10–12).

Un estudio caso-control realizado en Suecia(13) demos-
traba menores tasas de lactancia materna en celíaco s, y otro
llevado a cabo en Alemania(9) ya había demostrado un des-
censo significativo en el riesgo de desarrollar una EC si el
niño recibía lactancia materna más de 2 meses, tanto exclu-
siva como mixta.

Norris y col. estudiaron en Denver, durante una media
de casi 5 años, una cohorte de 1560 niños de mayor riesgo

BOLETÍN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRÍA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEÓN 53

BOL PEDIATR 2010; 50: 53-55

Editorial

Nuevas pautas de alimentación en lactantes sanos para la
prevención de la enfermedad celíaca

J.M. MARUGÁN DE MIGUELSANZ

Sección de Gastroenterología y Nutrición Pediátrica. Hospital Clínico Universitario de Valladolid.

Correspondencia: Dr. J.M. Marugán de Miguelsanz. Sección de Gastroenterología y Nutrición Pediátrica. Hospital Clínico
Universitario de Valladolid. Avenida de Ramón y Cajal, 3 47003 Valladolid

© 2010 Sociedad de Pediatría de Asturias, Cantabria, Castilla y León
Éste es un artículo de acceso abierto distribuido bajo los términos de la licencia Reconocimiento-No Comercial de Creative Commons
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc/2.5/es/), la cual permite su uso, distribución y reproducción por cualquier medio para fines no comerciales,
siempre que se cite el trabajo original.

 Bol SCCALP 212-1  13/4/10  17:00  Página 53



para el desarrollo de enfermedad celíaca o diabetes melli-
tus tipo 1 (DM), basado en la presencia al nacimiento de cier-
tos marcadores HLA de riesgo o un familiar de primer grado
con DM 1, midiendo la aparición de autoanticuerpos, y en
su caso, biopsia intestinal(14). El estudio encontró que los
niños a los que se les introdujo el gluten precozmente, antes
de cumplir los 4 meses, presentaron 5 veces mayor riesgo
de desarrollar EC, y en los casos de introducción tardía, con
7 o más meses, un riesgo ligeramente mayor, siempre en
comparación con los que lo recibieron entre los 4 y 6 meses.
Datos similares son encontrados respecto al riesgo de desa-
rrollar anticuerpos anti-islotes pancreáticos en esos niños
con mayor riesgo de diabetes tipo 1, según la edad de la pri-
mera introducción del gluten en la dieta(15,16).

De otro lado, desde el punto de vista epidemiológico, la
experiencia de Suecia tiene un enorme interés. En este país
se observó un brusco incremento en los casos de EC, a la
que llamaron auténtica “epidemia”, a partir de 1982, tras el
consejo de retrasar la introducción de gluten hasta después
de los 6 meses(8,17), y nuevamente un descenso de los mis-
mos cuando se reintrodujo en 1996 la práctica de realizar-
lo más precozmente, a partir de los 4 meses de edad, si es
posible durante la lactancia materna(18,19). Un reciente estu-
dio de despistaje en más de 7.000 niños de 12 años, nacidos
en esa época de “epidemia” a principio de los años 90, ha
confirmado una prevalencia de EC a esa edad del 3 % (2/3
de los cuales no estaban diagnosticados) y que es tres veces
mayor de la prevalencia habitual supuesta para la pobla-
ción general(20).

Ivarsson y col.(21) analizaron dicha experiencia sueca,
encontrando que el riesgo para el desarrollo de EC en meno-
res de 2 años se redujo si estaban siendo lactados al pecho
cuando se introducía por primera vez el gluten en la dieta
(OR 0,59; 95% CI 0,42-0,83), y se reducía aún más cuando la
lactancia se prolongaba después de ese momento (OR 0,36;
95% CI 0,26-0,51), hecho ya descrito años atrás en estudios
caso-control(4), y resumido en el meta-análisis citado ante-
riormente(10). 

Respecto al momento y cantidad de gluten en la prime-
ra ingesta, se encuentra que el riesgo era mayor cuando el
gluten se introducía en grandes cantidades, pero respecto a
la edad los hallazgos no fueron concluyentes(11,17,21). Esas osci-
laciones mencionadas en la incidencia de EC no se obser-
varon en Dinamarca, país que sin embargo es étnica, geo-
gráfica y culturalmente muy afín con Suecia. En Suecia, ade-
más de una mayor frecuencia, la edad de diagnóstico era
más precoz, y con mucha mayor incidencia de malnutri-
ción(22). Analizando la dieta de los niños suecos, se vió que
contenía en ese momento 40 veces más gliadina que la de

los daneses a los 8 meses de edad, estando esta última com-
puesta por una mayor cantidad de harina de centeno, mucho
más pobre en gluten(22).

Todas estas aportaciones inciden en la posible preven-
ción primaria de la EC, supuestamente a través de la adqui-
sición de tolerancia al gluten. En condiciones normales, la
respuesta frente a las proteínas de la dieta es de tolerancia
oral, sin respuesta inmune a las mismas. Sin embargo, en la
EC hay una pérdida de tolerancia frente al gluten. 

De todo ello cabe extraer las siguientes conclusiones con
respecto a la prevención de la EC: 
– El riesgo de EC disminuye si se introduce el gluten mien-

tras el niño está siendo lactado al pecho, y sobre todo
si se continúa después con la lactancia natural.

– El riesgo de desarrollo de EC en predispuestos se redu-
ce cuando dicha introducción se realiza entre los 4 y 6
meses (nunca en menores de 4, pero sí antes de cumplir
los 7 meses), y que ésta debe realizarse en pequeñas can-
tidades progresivamente crecientes(23).
Sin tener relación con la celiaca, pero sí con la edad del

comienzo con gluten, y tratado también en el documento
de la ESPGHAN(1), se hace referencia a que la introducción
de gluten antes de los 4 meses podría asociarse con un ries-
go incrementado de dermatitis atópica(24), y en otro estudio,
la exposición retrasada a cereales más allá de los 6 meses
pareció incrementar el riesgo de alergia al trigo(25).

En la actualidad, sobre la base de todos estos datos y a
pesar de la ausencia de ensayos clínicos que confirmen estos
hallazgos, el Comité de Nutrición de la ESPGHAN consi-
dera prudente evitar tanto la introducción precoz de gluten
(< 4 meses) como la tardía (igual o superior a 7 meses), y
aconseja introducirlo en pequeñas cantidades gradualmen-
te mientras el niño está siendo lactado al pecho(1), aunque
no se especifica la forma ni técnica de dicha introducción(26).
Esta misma pauta es la recomendada en Suecia ya desde
el año 1996.

Sin embargo, esta recomendación no se ha llevado aún
a la práctica en muchos lugares. Incluso en ese país, entre
2004 y 2005 se ha publicado que sólo el 55 y 66% respecti-
vamente en dos estudios, cumplían con la introducción de
gluten entre los 4 y 6 meses(27,28). En nuestro país no dispo-
nemos de datos recientes sobre el seguimiento de esta pauta,
aunque debería ir imponiéndose dicha recomendación. 

Para intuír las posibles consecuencias de esta práctica,
existe un estudio observacional prospectivo también reali-
zado en Suecia, mediante serología en dos cohortes de niños
de 2,9 años de edad media (2,5-4,2 años): una con las pau-
tas antiguas, que incluye 690 nacidos en 1992-3, que intro-
dujeron el gluten a partir de los 6 meses, y la otra de 679
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niños nacidos en 1996-7, con las pautas que ahora reco-
mienda la ESPGHAN. La incidencia de EC fue de 1,3% vs
0,7% (sin diferencias significativas con ese tamaño mues-
tral), aunque sí hubo diferencias en la presencia de EC sin-
tomática (0,7% vs 0,3%)(18).

Sólo el seguimiento de la incidencia de EC en el tiempo
nos aportará datos para comprobar las posibles consecuen-
cias de esta medida.
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INTRODUCCIÓN

En la última década se han realizado considerables avan-
ces en el conocimiento de la patogénesis de varias formas
de raquitismo hipofosfatémico, aunque quedan aún muchas
lagunas por descubrir. Estos avances han conducido a una
mejora del diagnóstico y, en algunos casos, a la mejora del
tratamiento. Asimismo, han ayudado a desentrañar los “mis-
terios” que rodean la mineralización ósea, el manejo del fós-
fato (PO4) sérico y su homeostasis.

DISTRIBUCIÓN DEL FOSFATO SÉRICO

Los rangos de normalidad del PO4 sérico varían desde
el periodo neonatal hasta el adulto. La concentración es más
alta en el periodo neonatal (4 a 6,5 mg/dl; 1,3-2,2 mmol/l)
y se reduce a 2,5 a 4,5 mg/dl en el adulto (0,6 a 1,4mmol/l).
El 80% del PO4 está presente en el hueso en forma de hidro-
xiapatita. El resto aparece en tejidos blandos, en el líquido
extracelular y en los eritrocitos. Evidentemente, el plasma
contiene sólo una pequeña fracción del total de PO4; los cam-
bios en sus concentraciones no reflejan necesariamente su
contenido corporal.

HOMEOSTASIS DEL PO4 Y SU REGULACIÓN

El PO4 se absorbe en el intestino delgado, principalmente,
en el yeyuno en un proceso mediado por el cotransporta-
dor NaPi-IIb (NPT-2b). Este proceso está estimulado por
el calcitriol [1,25(OH)2D3]. La absorción de PO4 en el intes-
tino depende, en gran parte de su concentración en la luz
intestinal (cantidades cada vez mayores de la dieta de PO4

se asocian con un incremento en su absorción, con poca evi-
dencia de la saturación del proceso). Después de entrar en
el líquido extracelular y en la circulación, el PO4 entra en
diversos tejidos, incluyendo los huesos, como resultado,
al menos en parte, de la actividad del cotrasportador NaPi-
III (NPT-3). El PO4 inorgánico del plasma es filtrado por el
glomérulo y es reabsorbido en el túbulo proximal casi en su
totalidad, a través de los cotrasportadores NaPi-IIa y NaPi-
IIc (Fig. 1). El balance de PO4 está determinado principal-
mente por los procesos que regulan la eficiencia de la su
absorción intestinal y su reabsorción renal. La regulación de
la homeostasis del PO4 es un complejo proceso que implica
la acción de la hormona paratiroidea y la vitamina D. Estu-
dios recientes han dado lugar a la identificación de otros fac-
tores, las fosfatoninas, que contribuyen al mantenimiento
de la homeostasis del PO4. 
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LAS FOSFATONINAS Y LOS TRASTORNOS DE LA
HOMEOSTASIS DEL PO4 EN LOS SERES HUMANOS

El término fosfatonina fue acuñado en 1994 para la desig-
nación de un factor fosfatúrico del que se observó que circu-
laba en el suero de pacientes con tumores oncogénicos u oste-
omalacia inducida (TIO). Cai et al. describieron un paciente
con TIO en los que el fenotipo bioquímico de hipofosfatemia,
pérdida renal de PO4, reducción de las concentraciones de
1,25(OH)2D3 y la osteomalacia se resolvían después de la eli-
minación del tumor. El raquitismo hipofosfatémico ligado al
cromosoma X (XLH), el raquitismo hipofosfatémico autosó-
mico dominante (ADHR), y la hipofosfatemia autosómica
recesiva (ARHP) son trastornos fenotípicamente similares al
TIO y que demuestran la presencia de un factor circulante res-
ponsable de la hipofosfatemia y la pérdida renal de fosfato. 

Varias proteínas, tales como el factor de crecimiento fibro-
blástico-23 (FGF-23), la proteina secretada similar a frizzle,
4 (sFRP-4), la fosfoglicoproteina de la matriz extracelular

(MEPE) y el factor de crecimiento fibroblástico-7 (FGF-7)
han sido identificadas como potenciales fosfatoninas y, pro-
bablemente, desempeñan un papel en la patogénesis de algu-
nas de estas enfermedades (Tabla I).

EL FACTOR DE CRECIMIENTO FIBROBLÁSTICO-23
(FGF-23)

EL FGF-23 es una proteína secretora circulante, de 32-
kDa (251 aminoácidos), que se sintetiza en las células del
hueso en respuesta a altas ingestas de PO4, hiperfosfatemia
o ante un incremento del calcitriol sérico.

Los ratones KO sin FGF-23 tienen reducción de la den-
sidad mineral ósea, hiperfosfatemia, aumento de la reab-
sorción renal de PO4, aumento de los niveles de calcitriol y
concentraciones bajas de PTH.

Es difícil determinar si la disminución de la minerali-
zación ósea es un efecto directo de la reducción de FGF-23
o una consecuencia de la elevación de PO4 y calcitriol. 

A la inversa, ratones transgénicos que sobreexpresan
FGF-23 muestran reducción de la concentración plasmáti-
ca de PO4 y de los cotrasportadores NPT2a y NPT2c rena-
les e incremento de la fosfaturia.

La presencia de FGF-23 en la circulación de las personas
sanas, sugiere que desempeña un papel en el mantenimiento
de la homeostasis del P. 
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Figura 1. La reabsorción de fosfato en el túbulo proximal se rea-
liza mediante los cotransportadores NPT2a y NPT2c. Su función
está controlada por la PTH y el FGF23 que tienen receptores en la
porción basolateral de la célula. Para que FGF23 ejerza su función
en su receptor (FGFR), precisa la acción de la subunidad Klotho.

Figura 2. Homeostasis corporal del fosfato.
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KLOTHO Y FGF-23

El FGF-23 puede unirse con baja afinidad a múltiples
receptores. Estudios recientes indican que el FGF-23 tam-
bién requiere la presencia de Klotho, como cofactor de la acti-
vación de los receptores.

El gen Klotho codifica una larga proteína extracelular de
1014 aminoácidos con extremo NH2, un dominio trans-
membrana y un extremo intracelular carboxiterminal. El
dominio extracelular se compone de dos regiones homó-
logas llamadas KL1 y KL2. Klotho se expresa en la superfi-
cie de la célula, pero también en el plasma. El dominio trans-
membrana y las regiones KL1 y KL2 se unen al FGF-23.

Klotho se expresa en varios tejidos, incluyendo el riñón,
los tejidos reproductivos y el cerebro El papel de Klotho como
coreceptor de FGF-23 se apoya en el hecho de que los rato-
nes deficientes de Klotho tienen un fenotipo similar a los
ratones KO sin FGF-23.

PROTEÍNA SECRETADA SIMILAR A FRIZZLE, 4 (SFRP-
4), EL FACTOR DE CRECIMIENTO FIBROBLÁSTICO-7
(FGF-7) Y LA FOSFOGLICOPROTEÍNA DE LA MATRIZ
EXTRACELULAR

Al igual que FGF-23, sFRP-4 disminuye la reabsorción
renal de PO4 mediante la reducción de los cotrasportadores
NPT de los túbulos renales proximales e inhibe la forma-
ción de calcitriol. 

FGF-7 inhibe el NPT localizado en las células renales.
Los anticuerpos anti-FGF-7 atenuan la inhibición del tras-
porte de fosfato inducida por FGF-7. Se ha demostrado
recientemente que FGF-7 es fosfatúrico. MEPE es una pro-
teína de 525 aminoácidos que se expresa en el hueso. MEPE
ha demostrado aumentar la excreción fraccional de fosfato,
inhibir la mineralización ósea e inducir hipofosfatemia Su
división libera un péptido rico en ácidos (ASARM) situado
en la parte carboxiterminal de MEPE. ASARM es un pép-
tido inhibidor de la mineralización ósea. El aumento de
ASARM, MEPE y de FGF23 se presenta en los pacientes con
hipofosfatemia ligada al cromosoma X, trastorno debido a
mutaciones en el gen PHEX.

La liberación de ASARM de MEPE, disminuiría la expre-
sión y la actividad de PHEX e inhibiría la mineralización
ósea y aumentaría la secreción de FGF23, aunque todavía
no sabemos el mecanismo. Es importante destacar que MEPE
no inhibe la formación de calcitriol.

Como MEPE, la proteína de la matriz de la dentina 1
(Dmp1) pertenece a las sustancias fosfatúricas. Los pacien-
tes con mutaciones en el gen que codifica la proteína de la
matriz de la dentina 1 muestran hipofosfatemia, aumento
de la excreción de PO4 en la orina e incremento de FGF23
(hipofosfatemia autosómica recesiva). El mecanismo por el
cual la inactivación de la Dmp1 aumenta la expresión de
FGF23 queda por determinar. En condiciones fisiológicas,
Dmp1 favorece la progresión de los osteoblastos a osteoci-
tos maduros y, por tanto, influye en la magnitud de la mine-
ralización.
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TABLA I. ALTERACIONES DE LA HOMEOSTASIS DEL FOSFATO ASOCIADA CON ALTERACIONES DE LA PRODUCCIÓN Y CIRCULACIÓN DE FOSFATONINAS

Alteraciones clínicas Fenotipo clínico Fisiopatología

Osteomalacia inducida por tumor Hipofosfatemia, hiperfosfaturia, Exceso de producción de fosfatoninas (FGF-23,
disminución de calcitriol, osteomalacia sFRP-4,MEPE, FGF-7)
y defecto de mineralización

Raquitismo hipofosfatémico Similar Mutación en el gen que codifica la endopeptidasa
ligado al X PHEX que produce un incremento de la 

concentración de FGF23, sFRP-4 y MEPE

Raquitismo hipofosfatémico Similar Mutación en el gen FGF-23 que induce la
autosómico dominante formación de una forma mutante de FGF23 que es

resistente a la proteolisis

Raquitismo hipofosfatémico Similar Mutación en el gen DMP-1 asociado con
autosómico recesivo concentraciones elevadas de FGF23 

Calcinosis tumoral Hiperfosfatemia, hipofosfaturia, Mutaciones en los genes GALNT3, FGF23,  
calcitriol elevado o normal, (concentraciones reducidas de FGF23) y Klotho
calcificaciones ectópicas (niveles elevados de FGF23)

Insuficiencia renal Hiperfosfatemía, hipofosfaturia, Concentraciones elevadas de FGF23 y FGF-7
disminución de calcitriol
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PAPEL DE LA FOSFATONINAS EN ALTERACIONES
CLÍNICAS

Algunos trastornos clínicos en los que uno o más de las
fosfatoninas juegan un papel clave en la patogénesis de la
enfermedad, lo podemos ver en la tabla II.

OSTEOMALACIA INDUCIDA POR TUMOR TIO

Es un síndrome debido a la presencia de tumores mesen-
quimales que se asocia con hipofosfatemia, hiperfosfaturia,
concentraciones inadecuadamente bajas de calcitriol y oste-
omalacia .La resolución de estas alteraciones después de
la supresión tumoral apoya la idea de de la presencia de un
factor circulante secretadopor el tumor. La eliminación del
tumor se asocia con reducción de las concentraciones plas-
máticas de FGF-23. Existe una asociación temporal entre

la reducción de la concentración de FGF-23 y la elevación
en el suero de PO4, disminución de la pérdida renal de PO4

y aumento de los niveles de calcitriol. sFRP-4, MEPE y FGF-
7 también se han demostrado que son expresadas por los
tumores asociados con TIO.

RAQUITISMO HIPOFOSFATÉMICO LIGADO AL X

Los pacientes con raquitismo hipofosfatémico ligado al
cromosoma X (XLH) presentan fosfaturia, hipofosfatemia y
raquitismo. Experimentalmente, se ha demostrado que exis-
te un factor hipofosfatémico circulante presente en el suero
de los ratones HYP (el raton homólogo de los humanos con
XLH). En XLH, existen mutaciones del gen que codifica la
endopeptidasa, PHEX. Los pacientes con XLH tienen ele-
vadas concentraciones séricas de FGF-23, lo que indica que
PHEX está involucrado en el procesamiento de FGF-23. 
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TABLA II. ALTERACIONES GENÉTICAS ASOCIADAS CON REABSORCIÓN INAPROPIADA DE FOSFATO RENAL Y CONCENTRACIONES ANÓMALAS DE
FOSFATO SÉRICO

Concentración de Gen mutado
Patología fosfato en suero responsable Mecanismo Concentración de FGF23

Raquitismo hipofosfatémico Baja FGF23 Elevada estabilidad Elevada
autosómico dominante de FGF23

Raquitismo hipofosfatémico baja PHEX No se cataboliza FGF23 Elevada
ligado al cromosoma X al no existir la endopeptidasa

Raquitismo hipofosfatémico Baja DMP1 Incremento de los niveles Elevada
autosómico recesivo de FGF23

Síndrome de McCune-Albright Baja GNAS Hipersecreción de FGF-23 Elevada
por células oseas

Síndrome de calcinosis tumoral Alta FGF23 Defecto de glicosilación. Intacto: bajo
familiar con hiperostosis e Inestabilidad de FGF23 C-terminal: elevado
hiperfosfatemia

Idem Alta GALNT3 Defecto de glicosilación. Intacto: bajo
Inestabilidad de FGF23 C-terminal: elevado

Idem Alta Klotho Resistencia a FGF23 Intacto:elevado

Hipofosfatemia con Bajas Translocación t (9,13) Elevación de klotho Elevado
hiperparatiroidismo (q21.13;q13.1) en plasma

Hipofosfatemia con Bajas NPT2a Defecto del transportador Normal
hipercalciuria, litiasis renal de fosfato
y desmineralización ósea

Idem Bajas NPT2c Defecto del transportador Normal
de fosfato

Idem Bajas NHERF1 Elevación de la respuesta Normal
del túbulo proximal a PTH
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RAQUITISMO HIPOFOSFATÉMICO AUTOSÓMICO
DOMINANTE

El raquitismo hipofosfatémico autosómico dominante
(ADHR) es una alteración hereditaria de la homeostasis del
PO4 que se caracteriza por hiperfosfaturia, hipofosfatemia,
raquitismo y osteomalacia. Se han identificado mutaciones
en el gen FGF-23 que codifica una proteína FGF-23 mutan-
te resistente a la proteólisis. Una larga vida de la forma esta-
ble de FGF-23 es responsable de las manifestaciones clíni-
cas de esta entidad.

DISPLASIA FIBROSA POLIOSTÓTICA/SÍNDROME DE
MCCUNE-ALBRIGHT

La displasia fibrosa es una enfermedad genética, causa-
da por mutaciones en el gen GNAS 1 que conducen a las
características clínicas, que incluyen displasia poliostótica
fibrosa, con anomalías endocrinas (pubertad precoz, gigan-
tismo hipofisario, síndrome de Cushing, tirotoxicosis) y cutá-
neas (lesiones pigmentadas cutáneas). La pérdida de PO4 se
ve en aproximadamente el 50% de estos pacientes y se aso-
cia con defectos de mineralización ósea.

Es posible que el tejido fibroso displásico secrete FGF-
23 y sus concentraciones séricas sean un reflejo de la gra-
vedad de la enfermedad en estos pacientes.

CALCINOSIS TUMORAL

Los pacientes con calcinosis tumoral (TC) manifiestan hiper-
fosfatemia, reducción de la excreción renal de PO4 y elevación
de los niveles de calcitriol. Este síndrome presenta tres dife-
rentes tipos de alteraciones genéticas. El primer tipo se pro-
duce en el gen Ga1NAc transferasa 3 (GALNT3), que codifica
una glicosiltransferasa. Algunos pacientes con este síndrome
tienen bajas concentraciones de la molécula intacta de FGF-23,
pero altas concentraciones de fragmentos FGF-23 que carecen
de actividad biológica. La clínica es coherente, por tanto, con
lo que podría observarse con bajas concentraciones de FGF-23.
Recientes estudios han demostrado, sin embargo, que los frag-
mentos carboxiterminales son biológicamente activos. En la
actualidad, existe incertidumbre sobre el mecanismo exacto
por el cual las mutaciones GALNT3 causan el síndrome.

La segunda clase de mutaciones responsables de la TC se
producen en el gen que codifica el FGF-23. Esta mutación
se traduce en un deficiente procesamiento de FGF-23, así como
su retención en el aparato de Golgi. La secreción insuficien-

te da lugar a bajas concentraciones en suero de FGF-23.
Una tercera clase de mutaciones responsables de la TC

se produce en el gen que codifica el coreceptor de FGF-23,
Klotho. 

INSUFICIENCIA RENAL CRÓNICA

Las concentraciones en suero de FGF-23 estan eleva-
das en pacientes con insuficiencia renal crónica (IRC). El
incremento en los niveles de FGF-23 se correlaciona con la
disminución de la tasa de filtración glomerular. 

En la IRC, la concentración de FGF23 se correlaciona con
la de PO4 en sangre y la excreción fraccional de fosfato, e
inversamente con el calcitriol y la PTH. Altos niveles de
FGF23 están asociados con una degradación acelerada de
la tasa de filtración glomerular en pacientes con enferme-
dad renal crónica, independiente de otros factores. En los
pacientes sometidos a diálisis, la concentración de FGF23 es
notablemente mayor y predice el futuro desarrollo de hiper-
paratiroidismo refractario. 

Niveles elevados en plasma de PO4 en el fracaso renal
podrían aumentar la producción de FGF-23. El incremen-
to de las concentraciones de FGF23 en pacientes en diálisis
aumenta la mortalidad en los primeros años.

El aumento de la producción de FGF23 durante la diáli-
sis puede indicar una secreción autónoma del mismo en algu-
nos pacientes. Este fenómeno puede explicar la persistencia
de altos niveles séricos de FGF23y la hipofosfatemia obser-
vado en muchos pacientes renales tras el transplante. El papel
de FGF-23 en la osteodistrofia renal no ha sido establecido. 

ELEVACIONES DE FGF-23 EN PACIENTES CON TUMORES

En los pacientes con hipercalcemia de procesos malig-
nos y en aquellos con cáncer de ovario metastásico, las con-
centraciones de FGF-23 estan elevadas sin hipofosfatemia
significativa. Esto sugiere que los tumores producirían FGF-
23, y que las concentraciones de FGF-23 deben llegar a un
cierto umbral significativo con el fin de aumentar la excre-
ción de fosfato en el riñón.

CONCLUSIÓN

Nuestro conocimiento del mecanismo que participa en el
mantenimiento de la concentración de PO4 sérico ha mejora-
do ampliamente durante los últimos años. Las fosfatoninas
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desempeñan un papel vital en la patogénesis de una amplia
gama de trastornos. La presencia de varios fosfatoninas y sus
efectos diferenciales afirman la complejidad de la regulación
tanto en estados normales como en estados patológicos. 

BIBLIOGRAFÍA

1. Shaik A, Berndt T, Kumar R. Regulation of phosphate homeosta-
sis by the phosphatonins and other novel mediators. Pediatr Neph-
rol 2008; 23:1203-1210.

2. Pettifor J.M. What´s new in hypophosphataemic rickets? Eur J
Pediatr 2008; 167:493-499.

3. Kumar R. Phosphatonin-a new phosphaturetic hormone? Lessons
from tumour-induced osteomalacia and x-linked hypophospha-
taemia. Nephrol Dial Transplant 1997; 12:11-13.

4. Santos F, Amil B, Chan JCM. Síndromes hipofosfatémicos. Nefro-
logía Pediatrica (2ª ed.). Garcia Nieto V, Rodríguez Iturbe B, San-
tos F, eds. Madrid: Aula Médica 2006, pp. 161-179. 

5. Prié D, Ureña Torres P, Friedlander G. Latest finding in phosp-
hate homeostasis. Kidney Int 2009; 75:882-889.

 Bol SCCALP 212-1  13/4/10  10:06  Página 61



INTRODUCCIÓN

La cistinuria es una enfermedad hereditaria producida
por un defecto en el transporte tubular renal e intestinal de
la cistina y los aminoácidos dibásicos (lisina, ornitina y argi-
nina) (COLA). Se transmite con un patrón de herencia auto-
sómico recesivo. La prevalencia global de la enfermedad es
de 1/7.000 nacidos vivos existiendo una gran variabilidad
geográfica y de razas, padeciendo la enfermedad 1/2.500
judíos libios, frente a 1/100.000 suecos(1). La prevalencia en
nuestra comunidad (Murcia) es de 1/4.270(2). La única mani-
festación clínica conocida es la formación de cálculos rena-
les-vesicales y los síntomas que de ellos se derive. Los cál-
culos son consecuencia del aumento de la excreción y sobre-
saturación de cistina en orina con formación de cristales que
unido, a la baja solubilidad de la cistina en un ph ácido, faci-
litaría su precipitación y formación del cálculo. La cistinu-
ria es la responsable de aproximadamente el 1-3% de los cál-
culos renales en adultos y el 6-10% en niños(3-5). Más de un
50% de los pacientes cistinúricos desarrollaran litiasis duran-
te su vida y de ellos, un 75% en ambos riñones(6). Es la enfer-
medad litiásica más compleja de tratar con una alto índice
de recidiva. A pesar de las medidas profilácticas (alta inges-
ta hídrica, alimentación y alcalinización de la orina) o tra-
tamientos farmacológicos, un gran porcentaje de pacien-
tes desarrollaran litiasis recidivante cuya única alternativa
posible serán los procedimiento quirúrgicos y urológicos.
El tratamiento médico tiene varios problemas: una eficacia
limitada, la presencia de efectos secundarios y un escaso

cumplimiento. Es importante el seguimiento de éstos pacien-
tes por su alta recurrencia litiásica y riesgo de insuficien-
cia renal crónica en la edad adulta(7-9). 

TRANSPORTE RENAL DE CISTINA Y DE LOS
AMINOÁCIDOS DIBÁSICOS

Los transportadores de los aminoácidos dibásicos son
conocidos como transportadores heteroméricos de amino-
ácidos (HAT), y constan de una subunidad pesada glicosi-
lada amino y una subunidad ligera no glicosilada. La subu-
nidad pesada rBAT forma un heterodímero con la subuni-
dad ligera Bo,+AT, y toda la unidad se denomina BO,+. Está
localizada en las superficies apicales del túbulo proximal
renal y en la mucosa intestinal, donde promueve la absor-
ción de la cistina y los aminoácidos dibásicos(10).

GENÉTICA

Tradicionalmente la cistinuria se clasificaba en tres sub-
tipos (tipos I, II y III), siguiendo criterios fenotípicos. Des-
crita por Rosenberg en 1966, esta clasificación se basaba en
la excreción de cistina y de aminoácidos dibásicos en los
heterocigotos obligados. En el tipo I los heterocigotos mos-
traban un patrón de aminociduria normal, mientras que los
tipos II y III presentaban un incremento alto o moderado,
respectivamente, de cistina y aminoácidos dibásicos(11,12).
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En 1994 se describe el primer gen implicado en esta enfer-
medad, el gen SLC3A1, localizado en el cromosoma 2, codi-
ficador de la proteina rBAT, la mutación de este gen es la
responsable de la cistinuria tipo I. Se han descrito hasta 103
mutaciones diferentes en este gen (13,14).

En 1999 se describe un segundo gen SLC7A9 respon-
sable de la cistinuria tipo no I (tipo II y III), localizado en
el cromosoma 19, que codifica la proteina b0,+AT. Este
segundo gen codifica la subunidad que se asocia con la pro-
teína rBAT para formar el transportador activo. Se han des-
crito hasta 66 mutaciones en este gen(15). 

CLASIFICACIÓN ACTUAL

La última clasificación propuesta por el Consorcio Inter-
nacional de Cistinuria (ICC), que correlaciona el fenotipo-
genotipo de 224 pacientes cistinúricos, es la siguiente(16-18): 
– Tipo A (38%) causada por mutaciones en ambos alelos

del gen SLC3A1 (Cromosoma 2p16.3). En este tipo los
heterocigotos muestran una aminoaciduria normal.

– Tipo B (47%) causada por mutaciones de ambos alelos del
gen SLC7A9 (Cromosoma 19q12-13). En este tipo los hete-
rocigotos normalmente presentan un incremento de cisti-
na y aminoácidos dibásicos en orina, pero se ha visto que
hasta un 14% pueden presentar una aminoaciduria normal.

– Tipo AB (15%) causados por una mutación en SLC3A1
y otra mutación en SLC7A9. 

CLÍNICA

La única manifestación clínica de la cistinuria es la uroli-
tiasis que habitualmente es recurrente. Su presentación suele
ser un cólico nefrítico. Con menor frecuencia se manifiesta
con hematuria, dolor lumbar crónico o infecciones urinarias.
En niños muy pequeños pueden presentarse cálculos vesi-
cales, predominando al final de la infancia los renales Entre
las complicaciones estaría la insuficiencia renal secundaria a
episodios obstructivos. Se han asociado varias enfermedades
y síndromes como la fenilcetonuria, el síndrome hipotonía-
cistinuria, el síndrome de Lowe, la distrofia muscular, etc.

DIAGNÓSTICO

Anamnesis
Antecedentes familiares de litiasis antes de los 30 años,

sobre todo si es recurrente o si la padece un hermano. 

Laboratorio 
a) Análisis de orina: La presencia de cristales hexagonales

son prácticamente patognomónicos de cistinuria. Apa-
recen en el 25% de los pacientes pediátricos con ésta
enfermedad 

b) Test de ciano-nitroprusiato sódico (test de Brand): Deter-
minación cualitativa de la concentración de cistina en orina.
El test es positivo cuando la concentración de cistina es >
75 mg/l (sensibilidad 72% y especificidad 95%)(19). 

c) Análisis cuantitativo de aminoácidos con cromatografía
de intercambio iónico en orina de 24 horas: 
- Excreción normal: 0-100 µmol/g creat o 0-20 mg/g creat
- Homocigoto: excreción >1.2 mmol/g creat o 250 mg/g

creat.
- Heterocigoto: Excreción intermedia.
La concentración de cistina es mayor durante la noche,

por ello, algunos autores recomiendan separar la orina del
día y de la noche para su análisis(20-22).

El test de Brand se realiza en el screening metabólico
neonatal en nuestra comunidad a todos los recién nacidos,
y si es positivo, se confirmará con análisis cuantitativo a par-
tir de los dos años de edad(23). Con este método y desde el
año 1989 hasta el 2008 hemos diagnosticado 50 niños con
cistinuria y a muchos de sus familiares(2). 

Análisis de los cálculos
Macroscópicamente el cálculo de cistina es amarillo claro. 
La microscopía electrónica y cristalografía por difrac-

ción de rayos X es el método más utilizado para identifi-
car los componentes del cálculo.

Hasta un 30% de los calculos de cistina pueden llevar
otros componentes, en especial, sales de calcio. Estos pacien-
tes pueden presentar otras alteraciones metabólicas: hiper-
calciuria, hipocitraturia e hiperuricosuria(24).

Técnicas de imagen
Los cálculos con frecuencia son múltiples y bilaterales. 

– Ecografía : técnica de elección por ser inocua y barata.
– Radiografia simple de abdomen y urografía i.v: cálculos radio-

pacos.
– TAC helicoidal: pacientes con alergias al contraste o insu-

ficiencia renal. 

TRATAMIENTO

Conservador
a) Aumento de la ingesta de líquidos. A razón de 1-3

litros/día en niños, para conseguir una diuresis de 40-
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50 ml/kg/día ó 1.5-2 l/m2 ó una densidad urinaria <
1010. La ingesta será incluso por la noche, sobre todo en
los niños o adolescentes formadores de cálculos(25).

b) Alcalinizar la orina. Conseguir un ph urinario entre 7-
8. De elección se utiliza el citrato potásico (100 mEq/1.73
m2/24 h), con precaución en pacientes con insuficiencia
renal. El zumo de naranja es rico en citrato potásico.
Actualmente no se usa el bicarbonato sódico porque
aumenta la excreción de cistina. Se recomienda medi-
ción de ph urinario. Hay que tener cuidado con no
aumentar el ph por encima de 8, por el riesgo de for-
mación de cristales de fosfato cálcico(26,27).

c) Médidas dietéticas. La cistina es un producto interme-
dio del metabolismo de la metionina. La restricción de
metionina es difícil, la mayor parte de la metionina inge-
rida se usa para la síntesis proteica. Se recomienda evi-
tar dietas hiperproteicas. La restricción de sodio reduce
la excreción de cistina(28).

d) Agentes quelantes de cistina. Cuando fallan los otros
tratamientos sin consiguir disminuir la concentración
de cistina a menos de 300 mg/l o 500 mg/día se añaden
fármacos con residuo de azufre. 
El más utilizado es la D-penicilamina, que al unirse con
la cistina forma un complejo 50 veces más soluble, si
bien, tiene muchas reacciones adversas. Precisa aporte
de piridoxina (Vitamina B6) a razón de 50 mg/día(29).
Los efectos son dosis dependiente. 
Otro fármaco con acción similar al anterior y con menos
efectos secundarios sería la alfamercaptopropionilglici-
na (alfa-MPG; tiopronina), siendo su dosis en adultos de
300 a 1.200 mgr/día. 
El captopril forma un complejo 200 veces más soluble y
sería el fármaco de elección en hipertensos aunque exis-
ten estudios contradictorios con este fármaco. 

Intervencionista
a) Litotricia. Las propiedades fisicoquímicas de los cál-

culos de cistina confieren menor fragilidad a la litotricia
que otras litiasis. Sería la técnica de primera elección en
cálculos menores de 1.5 cm.

b) Litotricia retrógrada endoscópica y extracción. Puede
ser eficaz en cálculos en uréter medio o distal de 1.5-3
cm.

c) Nefrolitotomia percutánea. Abordaje de elección par
cálculos pielocaliciales mayores de 1,5-2 cm.

d) Cirugía abierta. reservada en casos de cálculos corali-
formes sumamente grandes, cálculos vesicales, altera-
ciones anatómicas (estenosis unión pieloureteral, riñón
en herradura, etc.)(30).

SEGUIMIENTO

Debe considerarse que los pacientes con cistinuria tie-
nen una enfermedad litiásica compleja. Es importante un
estrecho seguimiento por el alto riesgo de recurrencia y la
posibilidad de insuficiencia renal(31). El intervalo de segui-
miento depende de la actividad litiásica. Se recomiendan
controles cada 3-4 meses en pacientes con litiasis y cada 6-
12 meses en pacientes sin ella. Los tratados con incremento
de ingesta liquida y alcalinización, es recomendable con-
troles de densidad urinaria y ph en orina y en los tratados
con agentes tiol se debe realizar al menos cada 6 meses un
hemograma, bioquímica y orina para detectar proteinuria. 
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INTRODUCCIÓN

En la primera parte de esta serie de artículos dedicada
a los trastornos del aprendizaje (TA), se definieron los prin-
cipales tipos así como sus bases neurobiológicas(1). En el pre-
sente artículo, nos aproximaremos a su diagnóstico. El obje-
tivo continúa siendo el mismo, permitir al pediatra, de una
forma global y práctica, obtener una visión general sobre el
concepto de los TA así como su diagnóstico y manejo. 

ASPECTOS GENERALES PARA EL DIAGNÓSTICO DE
LOS TA

Como se comentó en el primer artículo de la serie, cada
vez es más frecuente que las familias acudan al pediatra
cuando perciben que su hijo presenta problemas para el
aprendizaje escolar. Los motivos de consulta cuando nos
encontramos ante un niño con un posible TA puede ser muy
variable: desde el niño con mal rendimiento académico o
fracaso escolar, que presenta problemas de conducta, pasan-
do por el niño con rechazo al colegio o al estudio, pudien-
do incluso presentarse como un trastorno del estado de
ánimo (secundario a los problemas para el aprendizaje). 

El enfoque ante un niño de estas características ha de ser
forzosamente multidisciplinar, ya que por regla general, nin-
gún pediatra dispone de tiempo o formación para la reali-
zación de pruebas diagnósticas capaces de detectar un TA.
El trabajo de forma conjunta con el colegio (profesores, tuto-

res, equipos de orientación, psicopedagogos), la familia y el
pediatra es imprescindible para llegar a un diagnóstico cer-
tero.

El papel del pediatra tiene una doble función. En primer
lugar el de sospechar un TA (si no se ha sospechado pre-
viamente desde el entorno escolar) y dirigir a la familia hacia
los profesionales adecuados para el diagnóstico y tratamiento
del mismo. En segundo lugar, el de descartar otras patolo-
gías que pudieran confundirse o agravar un TA.

LA VALORACIÓN PEDIÁTRICA ANTE UN POSIBLE TA

Ante la sospecha clínica de un TA, el pediatra deberá
hacer una historia clínica detallada sobre los antecedentes
del niño, tanto médicos como psicológicos y sociológicos.
Conocer cual es entorno socio-familiar del niño es de suma
importancia, ya que como se comentó en el primer artículo
de la serie, muchos de estos trastornos tienen un marcado
carácter hereditario(1). Por otra parte, ante una familia con
un bajo nivel socio-económico, habrá que evaluar con sumo
detalle en qué grado afecta ese factor al aprendizaje del niño.

En segundo lugar, es imprescindible la realización de
una exploración física general y neurológica básica. Es nece-
sario descartar que el paciente no padezca patología orgá-
nica de base, no detectada previamente, que justifique (o
incremente) los problemas para el aprendizaje del niño. Tal
vez el ejemplo más sencillo de esta fase sería el de un niño
con un problema neurosensorial (visión, audición), aunque
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el listado de enfermedades con repercusión a nivel cogniti-
vo es amplísimo (genéticas, neurológicas, endocrinas, etc.).

También sería ideal que el pediatra investigara sobre la
posibilidad de que el niño pueda tener un problema psi-
quiátrico. Si bien los cuadros graves se pueden detectar con
cierta facilidad, existen otras formas más sutiles que pueden
pasar desapercibidas. Ante la más mínima sospecha de pato-
logía psiquiátrica debería solicitarse una valoración por un
psiquiatra infanto-juvenil. También creemos importante recor-
dar que los trastornos psiquiátricos pueden ser los causan-
tes, pero también ocurrir de forma comórbida con los TA.

Tras esta introducción, nos centraremos en el TA en la
consulta pediátrica. Algunas preguntas importantes en la
entrevista clínica con los padres (y con el niño) son las
siguientes: ¿el niño siempre ha estudiado mal o es un pro-
blema reciente?; ¿se le da todo mal o hay alguna materia
que le resulta especialmente difícil?; ¿el problema se centra
exclusivamente en el colegio, o ustedes ya habían notado
algo en casa?; ¿consideran al niño un niño inteligente al que
le cuesta o no le gusta estudiar, o tal vez han detectado un
problema de inteligencia?. Por regla general, los TA están
presentes desde el inicio de la escolarización y persisten a
lo largo de la misma. Con una sencilla anamnesis dirigida
podríamos obtener una orientación diagnóstica inicial: niño
con un posible déficit cognitivo global, niño con inteligen-
cia “normal” pero con problemas específicos para algunas
tareas (lectura, matemáticas), rechazo al estudio, etc.

La siguiente fase en el diagnóstico de los TA es la eva-
luación neuropsicológica, que siempre ha de ser realizada
por profesionales formados y con experiencia en el diag-
nóstico de los TA (Fig. 1).

Como comentario final, creemos importantísimo recor-
dar que en el momento actual, no existe ningún marcador
biológico, prueba neurofisiológica o de imagen que diag-
nostique un TA. Todas las pruebas de este tipo que se están
haciendo a nivel mundial en pacientes con TA se hallan por
el momento en el campo de la investigación. 

LA EVALUACIÓN NEUROPSICOLÓGICA INFANTIL

Los TA no son un terreno exclusivo de educadores, maes-
tros o psicopedagogos. Caeríamos en un error si así los enten-
diéramos y manejáramos. Los TA no son un terreno exclu-
sivo sino inclusivo en el que juegan un papel relevante el
maestro, el psicopedagogo, el pediatra y el psicólogo, entre
otros profesionales.

El abordaje del rendimiento cognitivo en edad escolar,
ampliamente tratado desde el ámbito de las ciencias de la

educación y la psicopedagogía, dispone a su vez de otra dis-
ciplina, la neuropsicología infantil, mediante la cual se pre-
tende interrelacionar los conocimientos de la psicología clí-
nica evolutiva con los conocimientos de la neurociencia con-
ductual, estudiando así la relación entre la conducta y el
cerebro en desarrollo. 

En el ámbito de los TA la neuropsicología infantil se arti-
cula en cuatro pilares fundamentales: la evaluación, la inter-
vención, la prevención y la investigación(2).

La evaluación neuropsicológica se llevará a cabo median-
te diversas técnicas psicométricas permitiéndonos estable-
cer el perfil de rendimiento cognitivo del niño y su estatus
neuropsicológico, prestando especial atención a los pun-
tos débiles y fuertes de su rendimiento. La evaluación neu-
ropsicológica se diferencia de la psicometría aislada en que
no ofrece sólo una puntuación que se compara con la media
poblacional, sino que además, obtiene información de las
distintas funciones cerebrales superiores. La valoración de
estas funciones cerebrales será la que nos permita detectar
las disfunciones específicas que se sabe existen en cada uno
de los TA(3).

La evaluación neuropsicológica cobrará especial impor-
tancia en casos asociados a patologías ligadas a disfunción
cerebral, como son los trastornos del neurodesarrollo, el
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Pediatra

Figura 1. Algoritmo simplificado de aproximación diagnóstica a
los TA.
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daño cerebral adquirido o los TA, así como en aquellos casos
de retrasos madurativos, problemas de rendimiento esco-
lar o trastornos de índole psiquiátrica como el trastorno obse-
sivo-compulsivo (TOC) o el trastorno por déficit de aten-
ción (TDA/H). La evaluación neuropsicológica será de espe-
cial importancia en todos aquellos trastornos (especialmente
los TA) en los que las técnicas de neuroimagen no detec-
tan alteración estructural alguna siendo la valoración neu-
ropsicológica la única forma de poner de manifiesto las alte-
raciones cognitivas presentes.

En los TA como la dislexia, la discalculia o el trastorno
del aprendizaje no verbal (TANV) sólo llegaremos a un diag-
nóstico preciso mediante un examen neuropsicológico por-
menorizado e individualizado para cada caso. Obtendre-
mos así perfiles de rendimiento cognitivo característicos
para cada uno de estos trastornos. 

Es importante entender que sólo podremos realizar una
intervención adecuada si partimos de un diagnóstico correc-
to.

La complejidad en el correcto diagnóstico de los TA es
debido a la gran variabilidad de “síntomas” o “aspectos del
rendimiento” a valorar y tener en cuenta. Es un ejemplo de

esto la descripción que figura en el manual diagnóstico y esta-
dístico de los trastornos mentales (DSM-IV-TR) de los TA. En
este importantísimo tratado, se recogen y definen los TA
(aquel rendimiento en lectura, cálculo o expresión escrita
que sea sustancialmente inferior al esperado por edad, esco-
larización y/o nivel de inteligencia, según pruebas nor-
malizadas administradas individualmente, e interfiera sig-
nificativamente en su rendimiento académico y/o social)(4),
pero los criterios diagnósticos son demasiado amplios e ines-
pecíficos para poder realizar un diagnóstico adecuado.

La valoración neuropsicológica ha de incluir básicamente
3 grandes apartados:
a. Una exhaustiva anamnesis donde se recojan los aspec-

tos generales de la historia evolutiva y académica del
niño/a (Tabla I).

b. Exploración psicométrica de las diferentes funciones cog-
nitivas (Tabla II).

c. Observación clínica en sesión.

PERFIL NEUROPSICOLÓGICO DE LOS DIFERENTES TA

En relación a los TA, como se comentó previamente,
no se encuentra ningún marcador biológico, genético o alte-
ración neuroanatómica que nos permita un diagnóstico
médico específico, por lo que el diagnóstico pasará exclusi-
vamente por el análisis de los “síntomas”. El establecimiento
de patrones de rendimiento cognitivo así como el estatus
neuropsicológico del niño nos permitirá el diagnóstico y
posterior intervención en los TA.

En este artículo no nos detendremos en la definición de
los distintos subtipos de TA, ya comentado en el primero
de la serie(1). Incidiremos en los diferentes perfiles neurop-
sicológicos propios de los TA siguiendo la clasificación uti-
lizada en aquel. Finalmente y al igual que entonces, comen-
taremos otras dos entidades clínicas que no forman parte
de los TA pero que en numerosas ocasiones aparecen de
forma comórbida o se plantean como diagnósticos diferen-
ciales: el trastorno por déficit de atención (TDA/H) y el Sín-
drome de Asperger (SA).

La valoración psicométrica no se ha de centrar exclusi-
vamente en el rendimiento en tareas más deficitarias ya que
un análisis más en profundidad del perfil de rendimiento
cognitivo del niño/a nos permitirá diferenciar entre TA con
perfiles cognitivos similares pero con enfoques de inter-
vención muy diferentes. De ahí la importancia de realizar
un buen diagnóstico.

La valoración neuropsicológica de los TA incluirá la
medición, mediante pruebas validadas (Tabla II), de la capa-
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TABLA I. LA HISTORIA CLÍNICA NEUROPSICOLÓGICA. 

• Anamnesis
• Periodo prenatal. Gestación y embarazo.
• Exposición prenatal a tóxicos o drogas
• Periodo perinatal. Parto.
• Test APGAR
• Enfermedades u hospitalizaciones durante periodo

postnatal.
• Hitos del neurodesarrollo: adquisición del lenguaje,

psicomotricidad
• Edad de control de esfínteres
• Regulación del sueño
• Antecedentes médicos personales 
• Intervenciones quirúrgicas
• Tratamientos farmacológicos
• Antecedentes familiares de trastornos del neurodesarrollo,

disfunción cerebral, trastornos del aprendizaje, trastornos
psiquiátricos…

• Escolaridad. Rendimiento escolar, dificultades específicas,
necesidades de apoyos educativos o adaptaciones
curriculares, valoraciones psicopedagógicas… en:
- Educación infantil
- Pre-escolar
- Educación Primaria
- Educación Secundaria

• Conducta/personalidad/esfera emocional
• Informes complementarios: estudios biomédicos, informes

escolares, psicopedagógicos…
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cidad intelectual global del niño/a (rendimiento cognitivo
global - CI) así como funciones cognitivas tales como el len-
guaje, el aprendizaje (memoria), las funciones visopercep-
tivas o las funciones ejecutivas/atención entre otras.

EL DIAGNÓSTICO DE LA DISLEXIA

Las manifestaciones de la dislexia varían en función de
la edad. 

En los niños en la etapa preescolar (incluso antes de la
adquisición de los mecanismos madurativos implicados en
la lectura) pueden aparecer “factores de riesgo” a tener en
cuenta (Tabla III)(5-6). El principal de esos factores de riesgo
antes de los 6 años será la deficiente conciencia fonológica,
aunque cada vez tiene mayor importancia el hecho de tener
antecedentes familiares de dislexia(1). Encontraremos tam-
bién trastornos de la percepción auditiva y visual tales como
dificultades para la memoria secuencial visual o la discri-
minación fonética; trastornos visoespaciales con dificultades
para la correcta ubicación en el espacio asociado a dificulta-
des en la noción temporal y/o el ritmo así como con la noción
del esquema corporal. A nivel del desarrollo psicolingüísti-
co, se pueden detectar alteraciones en la articulación y erro-
res fonéticos generados por fallos de integración fonética,
pudiendo llegar incluso a claros signos de disfasia(7).

Ya en la etapa escolar, encontraremos un niño con una
lectura lenta y poco automatizada, con una mecánica lecto-
ra que le requiere mucho esfuerzo, afectando por tanto a
la correcta comprensión de lo leído. Encontraremos nume-
rosas vacilaciones, rectificaciones, sustituciones de sílabas
o palabras enteras, distorsiones, así como numerosas omi-
siones de letras o sílabas. Las inversiones silábicas de letras
o palabras dentro de la frase y las pérdidas del renglón en
el que se estaba leyendo convierten la lectura en un proce-
so tedioso y harto difícil para el niño disléxico, afectando
tanto a la comprensión como a la memorización de lo leído
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TABLA III. FACTORES DE RIESGO EN LA DISLEXIA

• Antecedentes familiares de TA (Dislexia)
• Retraso en la adquisición del lenguaje
• Desarrollo alterado del lenguaje (dislalias)
• Dificultad para las rimas simples
• Dificultad en el aprendizaje de letras
• Dificultad para categorizar sonidos
• Confusión en palabras y conceptos direccionales
• Alteración en las secuencias verbales automáticas
• Torpeza psicomotora (atarse los cordones, recortar…)

TABLA II. ALGUNAS DE LAS DIFERENTES PRUEBAS UTILIZADAS EN LA
EXPLORACIÓN PSICOMÉTRICA.

Rendimiento cognitivo global
• CUMANIN
• WISC-IV
• WIPPSI
• Luria Inicial
• K-ABC
• K-BIT
• Escala McCarthy

Funciones ejecutivas/atención
• Stroop test
• Trail Making Test
• Test de cancelación
• Subescala Dígitos WISC-IV
• Subescala Letras y Números WISC-IV
• CALCAP
• WCST

Memoria y aprendizaje
• CAVLT-2
• RAVLT
• Figura Compleja de Rey FCR
• Subescalas de memoria K-ABC
• TAVECI
• TOMAL

Funciones perceptivas
• Test de Bender
• Figura Compleja de Rey
• Cubos de Kohs
• Test de diferencia de caras
• VMI
• Test de retención visual de Benton
• Subescala Claves WISC-IV

Funciones motoras
• Purdue Pegboard Test
• Escala psicomotricidad CUMANIN
• Subescala Claves WISC-IV
• Ozereski

Lectoescritura
• TALE
• PROLEC-R
• PROESC
• ITPA
• Subescala Escritura-Lectura CUMANIN

Lenguaje
• Test de Boston
• Test de Peabody
• Pruebas de fluidez verbal
• Token Test
• PLON
• Subescala Vocabulario WISC-IV
• ITPA

Conducta
• EDAH
• Escala Conners
• Cuestionario Achenbach
• Cuestionarios de personalidad 
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recurriendo con más facilidad a los conocimientos genera-
les sobre lo leído antes que a la información concreta obte-
nida de la lectura.

En relación a la escritura nos encontraremos importan-
tes dificultades para la correcta aplicación de las normas
ortográficas (disortografía), tanto para lo que llamamos orto-
grafía natural (fragmentación de palabras, rotaciones silá-
bicas,…) como para la ortografía arbitraria (reglas orto-
gráficas). Además existe un pobre uso de la sintaxis que con-
dicionará la correcta organización de las ideas en la elabo-
ración del discurso y la presencia de un tamaño y trazo de
la letra irregular (disgrafía), que dificultará la expresión
escrita del niño/a disléxico (Fig. 2).

La valoración neuropsicológica, como ya hemos dicho,
incluirá el examen psicométrico de aspectos tales como las
funciones ejecutivas y atencionales, el procesamiento secuen-
cial, las funciones visoperceptivas y visoconstructivas, la
memoria y coordinación motora(8). Así mismo, existen prue-
bas específicas para la valoración de los procesos lectores y
escritores (Tabla II) donde el rendimiento del niño ha de ser
2 desviaciones estándar por debajo de la media poblacional
para considerar la existencia de una dificultad específica de
la lecto-escritura. Todo ello se ha de realizar estableciendo
previamente el rendimiento cognitivo global del niño/a
mediante pruebas de rendimiento cognitivo global (CI).

EL DIAGNÓSTICO DE LA DISCALCULIA

Las características clínicas de la discalculia del desarro-
llo no se hallan asociadas únicamente a problemas con la
asignatura de matemáticas (núcleo central), sino también

en diferentes aspectos de la vida diaria. Nos referimos a
aspectos como el manejo del dinero, las escalas de tiempo(9),
la lectura musical o hasta la cocina(10) como ya apuntamos
en el artículo anterior(1). Todos estos aspectos deberían ser
analizados durante la anamnesis del estudio neuropsicoló-
gico.

Para entender la discalculia, nos parece interesante faci-
litar unas nociones básicas acerca del desarrollo de las habi-
lidades matemáticas en el niño “normal”. 

En la etapa infantil el niño/a adquiere ya, a la edad de
los 2 años, la representación del número(11-12) y la corres-
pondencia “uno a uno”; se asigna un número a un objeto
como una secuencia única. A partir de los 3-4 años se esta-
blece una serie numérica y aprenden a contar oralmente
memorizando secuencias hasta 10 unidades (5 años), hasta
100 (6 años) y más de 1000 pasados ya los 8-9 años de
edad(12). 

En relación al cálculo aritmético, a la edad de 4-5 años
encontramos el conteo (a partir del primer elemento, del
mayor…) que será sustituido hacia la edad de 6 años por
combinaciones aritméticas básicas, algoritmos de cálculo
escrito y el uso de reglas aritméticas.

Finalmente, para la resolución de problemas encontra-
remos, además del razonamiento aritmético y el cálculo,
implicaciones de funciones cognitivas como las funciones
ejecutivas y la atención, el lenguaje, la memoria y las fun-
ciones visoespaciales convirtiendo así la resolución de pro-
blemas en una habilidad multifactorial (Fig. 3)(13).

La discalculia del desarrollo implicará la incapacidad
para representar y manipular las magnitudes numéricas (de
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Figura 2. Ejemplo de disgrafía en niño disléxico de 10 años. Se
observa importante alteración de la grafía, de la sintaxis, omisio-
nes de letras, etc. 

Funciones
ejecutivas

Atención

Funciones
viso-

espaciales
Memoria

Lenguaje

Figura 3. Funciones implicadas en la resolución de problemas arit-
méticos
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manera no verbal) en una línea interna numérica la cual se
adquiere ya en los primeros años de escolaridad. 

Las manifestaciones clínicas de la discalculia se cen-
trarán básicamente en el aumento de los tiempos de eje-
cución en tareas matemáticas, con un uso de la contabili-
zación “tangible” mediante el uso de los dedos para con-
tar, la dificultad del cálculo mental por lo que necesitan
papel y lápiz, o la dificultad para dar resultados aproxi-
mados o estimaciones (distancias, magnitudes,…)(14). Tam-
bién observaremos como el niño/a discalcúlico presenta
importantes dificultades para la secuenciación numérica
llevándole a perderse al contar o al recordar los pasos a
seguir en un proceso aritmético o en la resolución de un
problema. Dicha dificultad para la secuenciación le lle-
vará a presentar importantes problemas para el aprendi-
zaje y la comprensión, que no memorización, de las tablas
de multiplicar. Finalmente encontraremos dificultades para
la organización espacial confundiendo signos matemáti-
cos (“+”, “x”…), errando en el correcto posicionamiento
de los números en las operaciones, errores tanto en el dic-
tado como en la copia y lectura de números y dificultades
para el redondeo o la lectura y comprensión del reloj (ana-
lógico y digital) (Fig. 4)(15).

Nuevamente nos encontramos ante un diagnóstico bási-
camente clínico que se fundamentará en una evaluación
neuropsicológica detallada con el objetivo principal de dis-
criminar entre discalculia primaria o secundaria / comor-

be a otros TA y así poder diseñar el programa de interven-
ción más adecuado. 

Durante la valoración neuropsicológica dedicaremos
especial atención a aquellas funciones implicadas en el ren-
dimiento aritmético (Tabla IV)(16). Existen pruebas específi-
cas para la valoración de las habilidades matemáticas. En
nuestro país encontramos baremada una batería (Tedi-
Math®) si bien su uso no es generalizado. Encontraremos un
rendimiento deficitario siempre y cuando los rendimientos
en las pruebas psicométricas sea dos desviaciones estándar
por debajo de la media de su edad/sexo(10).

EL DIAGNÓSTICO DEL TRASTORNO DE
APRENDIZAJE NO-VERBAL (TANV)

Como ya apuntamos en el artículo anterior el TANV es
un TA que se caracteriza por alteraciones visoperceptivas y
para la percepción táctil, deficiente psicomotricidad tanto
gruesa como fina (torpeza motora, mala coordinación…),
rendimiento deficitario en tareas académicas de contenido
no verbal (matemáticas, dibujo, deporte…) así como difi-
cultades de adaptación a tareas novedosas sobre todo de
índole social con una deficiente comprensión del significa-
do del contexto social y de la comunicación no verbal (ges-
tos, expresiones faciales…)(1).

El TANV es de los TA con una mayor y más relevante
implicación de factores de tipo emocional-conductual lo cual
nos lleva a la necesidad de un correcto diagnóstico dife-
rencial con otras entidades como el síndrome de Asperger(17).
Encontramos igualmente otras entidades clínicas las cuales
se ajustan, en mayor o menor medida, al fenotipo propio
del TANV en función de los déficits cognitivos presentes y
son de especial interés en el diagnóstico diferencial. Enti-
dades clínicas como el síndrome alcohólico fetal; autismos
de alto funcionamiento; el TDA/H; o el TOC(18).
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TABLA IV. FUNCIONES IMPLICADAS EN EL RENDIMIENTO ARITMÉTICO

• Organización espacial
• Atención visual
• Atención procedimental
• Aspectos grafomotores (número)
• Razonamiento y juicio numérico
• Memoria y estimación de cantidades
• Velocidad y precisión de hechos aritméticos
• Estimación de magnitudes
• Recuerdo y aplicación de algoritmos
• Resolución de problemas

Figura 4. Operaciones aritméticas en un niño de 10 años afecto de
discalculia. Se observa una grave alteración en operaciones arit-
méticas básicas, para la correcta colocación de los números, alte-
ración en la grafía, etc.
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Las principales manifestaciones clínicas del TANV apa-
recerán en fases tempranas del desarrollo con disfunciones
visoperceptivas, disfunciones ejecutivas y atencionales de
predominio no verbal, dificultades en aspectos no verbales
del lenguaje, en motricidad y en conducta socio-afectiva
(Tabla V).

Es importante para un correcto perfil cognitivo prestar
atención no sólo a los déficits presentes sino también a las
funciones preservadas, propias del hemisferio cerebral no
afectado (izquierdo), tales como las funciones lingüísticas,
mecánica lectora o la atención y memoria auditivo-verbal,
por lo que algunas habilidades académicas pueden incluso
ser superiores a la media poblacional(19,20).

A lo largo de las diferentes etapas del desarrollo las
manifestaciones clínicas del TANV varían, encontrando
en la etapa preescolar ligeros retrasos en habilidades moto-
ras y en el inicio de la marcha, pobre coordinación moto-
ra, dificultades en habilidades pre-académicas, así como
tendencia a la pasividad y menor interacción con los adul-
tos. Ya en la etapa escolar aparecen de nuevo las dificul-
tades académicas en el área de las matemáticas (resolu-
ción de problemas, cálculo…), escritura, lectura, habili-
dades plásticas así como dificultades para el manejo del
dinero o la lectura del reloj. Dificultades que se mantie-
nen en la etapa secundaria tomando especial relevancia
aquellas relacionadas con las habilidades lingüísticas no
verbales (juicio social, comunicación no verbal…), las rela-
ciones espaciales y las dificultades en las representacio-
nes icónicas.

El perfil neuropsicológico del TANV no ha de ser des-
crito exclusivamente centrándonos en las discrepancias entre
las subescalas verbales y no verbales que ofrecen las esca-
las de capacidad intelectual, siendo los resultados obteni-
dos en los diferentes subtests del examen psicométrico los
que proporcionen mayor información en relación a los pun-
tos fuertes y débiles del rendimiento cognitivo del niño/a
a la hora de realizar un correcto diagnóstico.

En relación al rendimiento cognitivo nos encontramos
con una disfunción ejecutiva caracterizada sobre todo por
una afectación en la memoria de trabajo de contenido no-
verbal (visoespacial)(21); importantes dificultades para la eje-
cución en tareas visoespaciales-visoconstructivas. Autores
como Rourke et al.(19) postulan que el niño con un TANV, en
aquellas tareas en las que se requiere de integración de la
información visual dentro de un significado contextual (la
realización de un puzzle por ejemplo), se fija exclusivamente
en los detalles y/o en las partes antes que en el todo, (pro-
cesamiento holístico), llevándole a un deficiente rendimiento
en tareas de procesamiento simultáneo (no verbal) como en

la ejecución de los cubos del WISC-IV o la figura compleja
de Rey (Fig. 5).

Encontramos dificultades para la memoria visual, espe-
cialmente en la memorización de caras. Respecto a las habi-
lidades motoras observamos un déficit en psicomotrici-
dad fina y velocidad motora; déficits similares a los obser-
vados en niños diagnosticados de TDA/H pero con una
mayor severidad, que junto a los déficits ejecutivos presen-
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TABLA V. PRINCIPALES MANIFESTACIONES CLÍNICAS DEL TANV 

Funciones visoperceptivas
1. Déficits visoespaciales
2. Dificultad para representar imágenes mentales
3. Carencia de imágenes de conjunto
4. Incapacidad para integrar imágenes
5. Dificultades percepción y orientación espacial
6. Trastornos visoconstructivos
7. Dificultad para el dibujo

Funciones ejecutivas/atencionales
1. Disfunción ejecutiva
2. Problemas de atención y memoria no verbal (táctil,

visual)
3. Problemas para el razonamiento aritmético y cálculo
4. Dificultad para la abstracción 
5. Déficit de atención no verbal (táctil, visual)
6. Problemas en working memory para información no

verbal (Táctil, visual)
Lenguaje

1. Comprensión lectora
2. Problemas para el manejo de la prosodia (entonación,

ritmo…)
3. Parafasias fonémicas y semánticas
4. Pobreza en la pragmática del discurso
5. Problemas en la organización del discurso (contenido

verbal)
Motricidad

1. Trastorno de la coordinación motora
2. Dificultades para habilidades motoras
3. Disgrafía
4. Agnosia digital
5. Psicomotricidad fina 

Conducta socio-afectiva
1. Dificultad para la comunicación no verbal
2. Dificultad para interpretar los gestos emocionales
3. Literalidad de pensamiento
4. Tendencia a la ansiedad y depresión
5. Temor a sitios nuevos
6. Déficit en la percepción social
7. Rutinas
8. Cambios bruscos de humor
9. Dificultades de relación entre iguales
10. Timidez
11. Dificultad en el juicio social
12. Tendencia al sedentarismo
13. Dificultad para establecer nuevas relaciones

(Modificado de Portellano et al).
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tes y las dificultades para evocar imágenes previamente
aprendidas, disminuirán la velocidad de procesamiento de
la información visual(31).

EL DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL DEL TRASTORNO
POR DÉFICIT DE ATENCIÓN Y EL SÍNDROME DE
ASPERGER EN RELACIÓN A LOS TA

La relevancia de comentar el TDA/H dentro de la temá-
tica de los TA es debido al hecho de la elevada comorbili-
dad que éste presenta con los distintos TA. Se hace pues
necesaria la realización del diagnóstico diferencial entre los
TA con o sin TDA/H comorbe(1).

Como ya se ha repetido en numerosas ocasiones, el diag-
nóstico del TDA/H, al igual que nos sucede con los TA, es
básicamente clínico ya que, al igual que en los TA, aún no
se dispone de un marcador biológico o prueba diagnóstica. 

Los cuestionarios de screenning basados en criterios
diagnósticos DSM-IV-TR o CIE-10 que se aplican a padres
y profesores nos aportan una información importantísi-
ma, pero en ocasiones sesgada (cuando no contradictoria)
de la gravedad de los síntomas en función del observa-
dor. Es por ello que el uso exclusivo de estas herramien-
tas de screening para llegar al diagnóstico está cada vez
más cuestionado. Muchos autores defendemos que son
útiles para el screening inicial, pero para llegar a un diag-
nóstico certero, son necesarias valoraciones más objetivas,
detalladas y cuantificables. Actualmente muchos profe-
sionales recomendamos el uso de técnicas psicométricas
más precisas, englobadas si es posible en una exhaustiva
valoración neuropsicológica que nos permitiría estable-
cer así el perfil de rendimiento cognitivo del niño de cara

al diagnóstico de un posible TDA/H y si este está presente
de forma comórbida con algún otro trastorno, como por
ejemplo un TA.

El estudio neuropsicológico en el TDA/H nos servirá
a su vez para diseñar un plan de intervención específico
para cada niño atendiendo a sus puntos fuertes y débiles.
Hay que discernir muy bien entre los “puntos débiles” pro-
pios de un TDA/H como pueden ser las dificultades en la
comprensión lectora, expresión escrita u ortografía, que
mejorarán a través del manejo del TDA/H, con la afecta-
ción propia de un trastorno específico de la lectoescritura
como la dislexia.

El perfil neuropsicológico del niño TDA/H se caracte-
riza principalmente por una disfunción ejecutiva con un ren-
dimiento alterado en tareas que requieren planificación,
razonamiento abstracto, memoria de trabajo o atención cen-
trada, lo que se traduce en dificultades académicas para la
resolución de problemas aritméticos, cálculo mental o la
comprensión lectora(23).

A nivel comportamental, encontraremos una conducta
impulsiva, poco reflexiva y poco eficiente, con dificulta-
des para incorporar, manipular y relacionar información
aprendida anteriormente, todos ellos aspectos básicos para
la correcta gestión de conflictos(24-25).

El síndrome de Asperger (SA) es un subtipo de los tras-
tornos del espectro autista y se caracteriza por los siguien-
tes rasgos clínicos; patrones de comunicación alterados, difi-
cultades para la interacción social, presencia de intereses
restringidos y un patrón de conducta poco flexible y este-
reotipado. Se trata de un trastorno generalmente infra-
diagnosticado o erróneamente diagnosticado. Con cierta fre-
cuencia los pacientes afectos de SA llegan a nuestras con-
sultas con el diagnóstico erróneo de TDA/H. 

Figura 5. Copia de Figura de
Rey por niño de 11 años afec-
to de TANV. Esta imagen
refleja una grave alteración en
funciones ejecutivas (planifi-
cación), funciones visuo-cons-
tructivas (copia dibujo), difi-
cultades para la integración de
la información visual…Figura de Rey Copia
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Como se comentó en el primer artículo de la serie, los
límites entre el SA y el TANV no están perfectamente defi-
nidos(1,26) lo que nos exige la realización de una valoración
neuropsicológica más detallada para intentar determinar la
presencia o no de un trastorno del neurodesarrollo (SA) fren-
te a un TA o un TDA/H entre otros (Tabla VI).

En lo referente a este tema, encontramos autores que defien-
den la tesis de que nos encontramos ante un espectro patoló-
gico continuo, donde la diferencia entre uno y otro trastorno
se basaría en la gravedad de los síntomas, especialmente aque-
llos de la esfera emocional-conductual(27,28). Por otra parte,
muchos autores defendemos la hipótesis que el TANV existe
de forma autónoma en forma de TA(en niños sin ninguna otra
patología de base), pero también es el perfil neurospicológico
propio de diferentes trastornos del neurodesarrollo, entre ellos
los trastornos del espectro autista de alto nivel y el SA, la age-
nesia del cuerpo calloso o el síndrome de Turner(1,29). Este es el
motivo que ha llevado a diferentes autores a postular la exis-
tencia de un TANV primario (el que se da en niños por lo demás
“sanos”) y un TANV secundario a un trastorno del neurode-
sarrollo, como los mencionados previamente(29,30).
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TABLA VI. CARACTERÍSTICAS DIFERENCIALES ENTRE TANV Y SA(20). 

TANV S. Asperger

Dificultades funciones ejecutivas Frecuente En ocasiones
Razonamiento no verbal menos desarrollado que el razonamiento verbal Frecuente Raramente
Mejor aprendizaje con pistas verbales que con pistas visuales Frecuente En ocasiones
Lectores precoces Frecuente En ocasiones
Habilidades fonológicas y sintácticas Frecuente En ocasiones
Patrón de habla repetitivo y irrelevante Raramente Frecuente
No respetar el turno de palabra Raramente Frecuente
Dificultades en relaciones entre iguales Frecuente Siempre
Rigidez En ocasiones Siempre
Poca empatía En ocasiones Siempre
Falta de espontaneidad Frecuente En ocasiones
Intereses restringidos Raramente Siempre
Estereotipias Raramente Frecuente
Rutinas y rituales Raramente Frecuente
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Hace unas semanas los pediatras hemos podido cono-
cer el borrador preparado por el Ministerio de Sanidad y
Política Social para la reforma de las especialidades médi-
cas y que considera la inclusión de la Pediatría dentro de un
tronco común con otras disciplinas. Si tal proyecto saliera
adelante los MIR de pediatría tendrían que realizar dos de
sus cuatro años de formación comunes con otras especiali-
dades médicas. Este proyecto recupera un discurso ya viejo
y sobradamente conocido, indudablemente contaminado
por intereses políticos, supuestamente modernizador y de
eficiencia administrativa. Junto a la disgregación de la aten-
ción hospitalaria infantil en una suerte de consultas satéli-
tes de las unidades de adultos, la negación de las subespe-
cialidades pediátricas y la eliminación del pediatra general
de los centros de salud, se muestra en este texto el interés
inequívoco de terminar con la pediatría como tal, que pasa-
ría a constituirse en apéndice de una superespecialidad
médica polivalente, de carácter clínico y con contenidos difu-
sos. Debe repetirse que son todas acciones diferentes del
mismo plan. Y es todo la voz de una estrategia seria y medi-
tada, perturbadora y que afecta directamente al sentido y a
la razón de ser de nuestro quehacer; por tanto, a los inte-
reses fundamentales y más preciosos de nuestros niños. Se
trata de un movimiento que reclama una posición unánime,
lo mismo que una defensa decidida y sin complejos.

La Pediatría –debemos repetirlo ahora– es la Medicina
integral y completa del ser humano en su período de creci-
miento y desarrollo. En su antecedente histórico se arraigan
unos ideales y se ha consolidado una identidad. Todo con-

vergiendo en un principio común: la necesidad de asistir,
proteger y servir a los niños. Nuestra capacitación como
pediatras se logra tras cuatro años como MIR que constitu-
yen apenas una primera iniciación, pero que nos permiten
adquirir un dominio amplio y directo de la fisiopatología
como base de nuestra idoneidad y eficacia. En su plan de for-
mación es una especialidad troncal, que penetra el terreno
de las subespecialidades médicas sin perder la principal refe-
rencia de una asistencia bio-psico-social. Sin este anclaje de
la medicina integral del niño no podría cumplir sus aspira-
ciones y realizar su función plena. Visión totalizadora y pro-
ceder dialógico y de interrelación; tal es la esencia de la pedia-
tría. Además, los pediatras configuramos una especialidad
–la única especialidad médica– con dos niveles asistencia-
les, y precisamente en esta condición reside nuestro mayor
potencial y uno de nuestros mayores valores. 

En los últimos años algunos buscan importar e implan-
tar un modelo de atención infantil (pediatras “consultores”
y médicos de familia viendo niños) que en ningún caso ha
demostrado mejorar al nuestro. Y con el único pretexto de
que “es lo que predomina en los países de nuestro entorno”.
Pobre argumento para una operación de tanta amplitud y
tanto riesgo. Imaginamos qué hubiera sido de los miles de
españoles que se han beneficiado y viven gracias al gran ser-
vicio de nuestro modélico Programa Nacional de Trasplan-
tes si alguien lo hubiera echado abajo porque en el momen-
to de su inicio no había “en nuestro entorno” nada pareci-
do... Y es que podríamos tener un modelo pediátrico único
en el mundo y que fuera tan eficaz, resolutivo y dinámico
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como el que más. Pero es que tal argumento, además, no es
cierto. Tanto en Italia y en Francia como en EEUU, Bélgica,
Luxemburgo, Alemania y Suiza el pediatra general también
trabaja con un alto nivel desde la Atención Primaria para
todos los niños. Sólo Portugal ha cambiado al sistema anglo-
sajón con los pediatras funcionando como consultores para
casos difíciles en áreas hospitalarias. Y la ampliación de la
Sociedad Europea de Pediatría Ambulatoria a los antiguos
países del Este nos ha permitido conocer que en éstos gene-
ralmente los niños son atendidos por pediatras. Lo que se
propone es, en todo caso, un innecesario y ciego paso atrás.

La cuestión es simple, pero inexorable: Si su hijo estu-
viera enfermo ¿preferiría que lo atendiese un pediatra u otro
médico?. Todos responderíamos de la misma forma: el que
sepa más de lo que tiene mi hijo. Veamos: El desarrollo del
conocimiento médico nunca ha sido tan amplio y tan espe-
cializado. El razonamiento clínico, los conceptos, las técni-
cas y una perspectiva general de nuestra profesión se adquie-
ren ahora, ya se ha dicho, a lo largo de cuatro años de for-
mación reglada y de una gran exigencia asistencial. Nadie
puede defender que los niños pudieran estar mejor aten-
didos en sus necesidades de salud por médicos no pedia-
tras. Sólo desde una medicina de corto alcance se puede pen-
sar que lo uno es lo mismo que lo otro. Todos sabemos que
dentro de nuestra profesión el autodidactismo “como pro-
grama” es una negligencia con alto riesgo social; el intru-
sismo una actividad hostil e inaceptable; la suplantación
profesional una falsificación y subversión de realidades; el
vago e informal empirismo un sacrificio de los derechos aje-
nos. Todas y cada una de estas contingencias representan
una regresión y son sostenibles sólo desde una convención
artificial; una convención que instalaría la medicina infan-
til en un paganismo de la medicina, haciéndola girar sobre
un pequeño ídolo de barro.

Otra cuestión importante y claramente visible. La asis-
tencia fragmentada, en un primer término, no es buena para
el paciente; y en segundo lugar es enormemente cara. Los
esfuerzos debieran ser para aproximar la calidad al consu-
midor. Y lo que se pretende con la reforma es situar entre el
niño enfermo y el remedio una nueva estructura burocrati-
zada. Los pediatras y la mayoría de nuestros compañeros

en los centros de salud estamos convencidos de que lo que
tenemos es mejor que lo que se propone. Mantengámoslo,
defendámoslo, mejorémoslo. 

Otra consideración en relación con todo lo anterior. La
pediatría, evidentemente, no puede verse como cosa hecha,
cumplida y perfecta. Los pediatras –especialmente los pedia-
tras de Atención Primaria– tenemos que ofrecer una res-
puesta original a los problemas que se nos plantean y desa-
rrollar todo nuestro poder de acción. Sabemos que el mode-
lo es mejorable en la organización del trabajo diario, en sus
contenidos asistenciales y en la importancia de las activi-
dades de formación e investigación. El avance en la coor-
dinación asistencial es también un desafío inmediato. Ahora
bien, mejorar las cosas no es cambiarlas por otras. Y si puede
ser clara la necesidad de revisión y renovación, lo es tam-
bién la de aplicar con todas las consecuencias algunas de las
acciones previstas –y lamentablemente olvidadas– en la for-
mulación teórica inicial de la pediatría dentro del Sistema
Nacional de Salud. 

Los contenidos de ese borrador no tienen nada que ver,
como algunos dicen, con la supervivencia del actual mode-
lo de financiación ni con la mayor funcionalidad de los ser-
vicios; no proponen nada que pueda verse como un ade-
lanto para las condiciones de vida de los niños españoles.
No van a resolver tampoco los inconvenientes del exceso de
trabajo diario, de la creciente burocratización de nuestras
consultas ni de la enervante presión asistencial. Todos esos
son problemas comunes a toda la Atención Primaria, a todas
las especialidades y a todos los Servicios de Salud; y apelar
a su existencia como justificación para eliminar la pediatría
como tronco de especialización específico o para desplazar
a los pediatras de los centros de salud será siempre inacep-
table.

Nadie más que nosotros quiere mejorar la asistencia
médica infantil. Pero esta mejora debiera asumirse sin renun-
cias gratuitas que dañen la razón de ser y de estar de nues-
tra profesión, sin asumir perspectivas ajenas interesadas ni
condicionantes inexistentes. Y sin aceptar nuestra recon-
versión en médicos de adultos que ven niños. Porque cuan-
to más pediatras seamos, mejor para todos; y de manera
principal para las familias españolas y para sus hijos.
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Coincidimos, hablamos y decidimos hacernos amigos.
Así, como si de un relato se tratara, empieza una historia de
todos los tiempos; y con esas palabras podría resumirse la
biografía de cualquier amistad.

En el año 2004 yo tenía referencia del Profesor Félix
Lorente por su trabajo, aunque nos saludamos por primera
vez ese mismo año en León, en la sala de juntas del Colegio
de Médicos, una mañana de un sábado de junio. La pri-
mera conversación larga la tuvimos en octubre ya en Sala-
manca, en el homenaje de la Universidad al Profesor Valen-
tín Salazar por su jubilación. De nuevo volvimos a pasear y
comer juntos durante una emotiva reunión en torno al Dr
Pablo González, ganándome para su causa de forma incon-
dicional. Desde aquellos momentos se repitieron los encuen-
tros, las conversaciones, surgieron muchos esfuerzos com-
partidos y un mayor conocimiento mutuo. 

Resultó también que Félix era amigo de Fernando Mal-
mierca y de Javier Pellegrini, de los que tenía una noción
más próxima por sus actividades dentro de la pediatría de
Atención Primaria y con los que compartía una gran afini-
dad profesional. Conformaban, en realidad, un trío magní-
fico en una espléndida colección de pediatras salmantinos.
Fernando era entonces –y sigue siendo- una de las personas
más conocidas y valiosas de la pediatría española, y presi-
dente de la sociedad generalista más representativa de nues-
tro país, aunque marginada en aquel tiempo desde la casa
común de todos los pediatras; era -y sigue siendo- un hom-
bre combativo y espontáneo, comprometido, cariñoso y
extraordinariamente leal a sus amigos y a sus ideas, que

defendía –y defiende- con razón y con pasión. Javier era –y
es hoy- un pediatra reconocido, un profesional con notables
inquietudes investigadoras, talentoso, discreto y extraordi-
nariamente eficaz; un buen pediatra y un pediatra bueno,
que hará siempre lo que pueda necesitar una pediatría mejor.
Debo añadir para justificar esta expansión, que precisamente
a través de mi relación con Félix pude tratar asiduamente a
ambos, que desde el primer momento me ofrecieron su
apoyo en todo, su confianza y una relación completamente
desprendida, alegre y seguramente útil para la Sociedad. Y
eso hace que mientras lanzo estas líneas, los pueda ver en
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la tertulia dominguera del Cervantes o en la francachela ves-
pertina del Monumental donde junto a las cervezas y las
aceitunas se pone sobre la mesa una permanente explora-
ción y un intento de diagnóstico del mundo entorno. Y que
me imagine a Félix poniendo un poco de orden y mesán-
dose repetidamente su franciscana barba ante la sorna y el
ingenio de sus contertulios. 

Si hubiera que añadir algo a esta apresurada nota, ten-
dría que decir que Félix Lorente lo dice todo con sentido
común; que su estilo de expresión es agradable, calmado
y reflexivo. Que habla de las cosas de forma diáfana y prag-
mática, ordenada, como si hubiera pensado largo tiempo
sobre ellas. Que sonríe con facilidad. Que le incomoda hablar
mal de las personas. Que se da a la relación humana de
forma cordial y generosa, por lo que la multitud y variedad
de sus amistades es uno de los resultados más llamativos
de su trajín vital. Que cuando se le ve acompañado de Rosa

se nota que ella ha jugado un papel fundamental en su feli-
cidad. Que se siente orgulloso de sus hijos y que le gusta ser
abuelo. Y que todo eso junto y revuelto entre los días, le daría
para una vida plena.

Ahora la Universidad ha querido reconocerle su brillante
dedicación a la Pediatría y a la enseñanza de la medicina,
ha sabido halagarle la gran altura que le ha dado a toda su
trayectoria profesional. Si para todos ya había sido una satis-
facción y un orgullo verlo como Presidente de la SCCALP,
la noticia de su llegada a lo más alto del escalafón docente
de su alma mater salmantica es también una alegría fácilmente
comprensible y que tenemos que compartir. Así que ade-
más de aprovechar para reiterarle mi amistad, desde nues-
tro cincuentenario Boletín quiero transmitirle la felicitación
por su nuevo éxito, que entiendo que es la felicitación que
a muchos pediatras les gustaría hacerle llegar y la de toda
nuestra Sociedad.
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INTRODUCCIÓN

La Academia Europea de Alergia define la Alergia a Ali-
mentos(1) como una reacción adversa, no tóxica, de meca-
nismo patogénico inmunológico demostrado. 

En esta revisión se aborda el tratamiento de la alergia a
alimentos en individuos que presentan alergia mediada por
anticuerpos IgE específicos, confirmada por pruebas in vivo
o in vitro, para alimentos con síntomas clínicos recientes y/o
confirmada mediante prueba de exposición controlada posi-
tiva.

La alergia a alimentos afecta a un número importante
de niños y adultos (2-10% de la población), (2) que sufren
toda la gama de síntomas que caracterizan la clínica alérgi-
ca(3).

La prevalencia real de alergia alimentaria es mal cono-
cida, con diferencias entre estudios publicados en nuestro
país, para un solo alimento, la leche de vaca y dentro de un
tiempo tan limitado como es el primer año de vida de entre
0,36 %(4), y el 1,9%(5). 

Existen evidencias de que la prevalencia de alergia a ali-
mentos y de sus manifestaciones más graves está aumen-
tando en los últimos 10 años(6,7). Los alimentos implicados
dependen de los hábitos alimenticios de la comunidad estu-
diada y en niños y en nuestro medio son por orden de fre-

cuencia descendente: huevo, leche de vaca, pescado, legu-
minosas y frutas-frutos secos8. 

HISTORIA NATURAL Y PRONÓSTICO EN ALERGIA
ALIMENTARIA

La historia natural de la enfermedad en la infancia es
favorable. La evolución apunta hacia la aparición espontá-
nea de tolerancia en el medio-largo plazo con desapari-
ción de la clínica(9) para los alimentos más prevalentes en la
primera infancia. En la evolución natural de la alergia ali-
mentaria, al periodo de sensibilización clínica le sigue otro
de sensibilización asintomática, hasta alcanzar la tolerancia
total que suele acompañarse de la desaparición de los anti-
cuerpos IgE específicos.

Esta buena evolución no ocurre en todos los pacientes
ni es igual en el tiempo para todos los alimentos(10. A los 4-
5 años alcanzan la tolerancia hasta el 83 % de alérgicos a
leche de vaca(11,12) y el 57 % de los alérgicos a huevo(12,13), pero
la alergia a pescado, leguminosas y frutos secos tiende a per-
sistir durante muchos años(14).

Si la tolerancia no se alcanza en el tiempo habitual se
considera alergia persistente y en el caso de alimentos, como
la leche y el huevo que tienen buen pronóstico evolutivo se
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acompaña de clínica grave que puede suscitarse incluso por
cantidades mínimas del alimento(15).

TRATAMIENTO: ALTERNATIVAS TERAPÉUTICAS

Una vez diagnosticado el paciente el tratamiento reco-
mendado en la alergia alimentaria se basa en:
1. La eliminación estricta en la dieta del alimento respon-

sable y de otros alimentos con reacción cruzada.
2. Educación del paciente y su familia, acerca de la dieta

de eliminación y posibles fuentes ocultas para evitar su
ingestión accidental 

3. Reconocimiento de reacciones alérgicas a alimentos y de
su gravedad

4. Tratamiento de los síntomas ante su ingestión acciden-
tal. 
El tratamiento de evitación es aparentemente fácil, eco-

nómico y cómodo de llevar a cabo, pero en la vida real resul-
ta difícil de conseguir con éxito(16-18), y las consecuencias
de una ingestión accidental o inadvertida son de grave-
dad variable sin excluir reacciones muy graves e incluso
mortales(19-21).

La tarea de prevenir totalmente la ingestión o el contacto
con los alimentos, obliga a restricciones que se extienden al
entorno social del paciente y de su familia. Estos pacientes
y sus cuidadores deben estar entrenados en la evitación, y
en el reconocimiento y tratamiento de reacciones(22). Cuan-
do el o los alérgenos alimentarios son productos habituales
en las costumbres gastronómicas de una población y por lo
tanto presentes en múltiples derivados (como ocurre en
nuestro medio con la leche de vaca y el huevo) o se trata de
alergias para varios grupos de alimentos se produce un
impacto psicoemocional y económico directo e indirecto así
como en la calidad de vida de pacientes y familiares com-
parables a las sufridas en otras enfermedades crónicas con-
sideradas invalidantes(23,24), que solo recientemente está
comenzando a ser valorado de forma sistemática(25-28) . 

Por tanto, además de establecer diagnósticos correctos,
exactos y actualizados para evitar restricciones dietéticas
innecesarias que comprometan la calidad de vida y nutri-
ción del niño, si se confirma la existencia de alergia persis-
tente y se trata de alimentos difíciles de evitar, resulta evi-
dente la necesidad de realizar intervenciones terapéuticas
que modifiquen el curso de la enfermedad.

En los últimos años y con el propósito de ofertar un tra-
tamiento curativo a estos pacientes para diversos grupos
están trabajando en inducción artificial de tolerancia a ali-
mentos por vía oral –Specific Oral Tolerance Induction (SOTI)–. 

Desde 1984 de una manera aislada y con un incremen-
to progresivo en los últimos 5 años han venido comuni-
cándose en la literatura series de inducción de tolerancia
oral en alergia a leche(29-38) que incluyen pacientes con alta
sensibilización(39-41). Para huevo de gallina la experiencia es
menor(36), y en algunos trabajos se excluyen de entrada a los
pacientes anafilácticos(42, 43). Pocos autores abordan otros ali-
mentos y entre ellos se encuentran pescado(35,44), frutas (35),
frutos secos(45) si bien son series muy cortas o estudios expe-
rimentales. 

INDUCCIÓN DE TOLERANCIA PARA ALIMENTOS O
SPECIFIC ORAL TOLERANCE INDUCTION (SOTI ) 

Este tratamiento consiste en la administración oral del
alérgeno alimentario causa de los síntomas comenzando por
cantidades mínimas y progresivamente crecientes hasta
alcanzar la ración normal para la edad o la máxima dosis
umbral tolerada. Se trata de establecer una tolerancia inmu-
nológica, reeducando el complejo mecanismo celular y sero-
lógico, para corregir una reacción inadecuada a través de
un proceso de aumento progresivo de la cantidad umbral
tolerada. Este procedimiento no está exento de riesgos y su
uso está limitado a profesionales expertos en el reconoci-
miento y tratamiento de reacciones alérgicas graves

Inicialmente se empleó la vía subcutánea(46), procedi-
miento habitual en la inmunoterapia con alérgenos inha-
lantes y venenos de himenópteros, pero la mala tolerancia
con reacciones muy graves ha postergado su utilización. 

En la actualidad se utiliza la vía oral si bien algunos auto-
res inician el tratamiento con la vía sublingual(34, 45).

Eficacia de inducción oral específica con alimentos 
La experiencia más amplia es en relación a alergia a leche

de vaca. Se ha demostrado la eficacia de este tratamiento
con porcentajes que oscilan entre el 71% y el 90% respecto
a alcanzar tolerancia total. 

Estas cifras se amplían si se considera tolerancia parcial
a cantidades que permitan una dieta no restrictiva respec-
to a alimentos que contienen leche sin presentar clínica.
Incluso para pacientes con alta sensibilización los resulta-
dos son muy alentadores alcanzándose cifras(39) del 36% del
total de pacientes sin restricción ninguna y 54% más alcan-
zando cantidades limitadas que permiten una dieta amplia
sin reacciones adversas. Nuestra experiencia es más opti-
mista con porcentajes de éxitos es del 88% en general en
pacientes con alta sensibilización del 81%(41) y con huevo los
porcentajes de éxito son semejantes. 
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La mayoría de los autores emplean pautas lentas con
incrementos en consulta o incluso muy lentamente en domi-
cilio combinando con alguna visita control para cambios de
dilución o incrementos más significativos. En pacientes ana-
filácticos la tendencia es a realizar las primeras cantida-
des, que resultan las más problemáticas en consulta o inclu-
so en régimen de ingreso(31,32,40).

En la práctica todos los autores partiendo de un esque-
ma prefijado ajustan los incrementos como “un traje a medi-
da” según la evolución del paciente de la misma manera
que en la inmunoterapia con alérgenos inhalantes. Se dis-
pone de un protocolo que permita estandarizar y homoge-
neizar tiempos, cantidades y secuencias de incremento con
pequeñas diferencias según cada grupo pero con un formato
adaptado a las circunstancias de centro, de los pacientes y
de los medios disponibles pero ajustable en cada caso (Figs.
1 y 2).

Utilización de medicación previa
Para minimizar síntomas al inicio del tratamiento de

desensibilización algunos autores utilizan sistemáticamen-
te tratamiento con antihistamínicos. Los autores italianos
utilizan también cromoglicato oral. La premedicación mejo-
ra la aceptación del paciente al disminuir las molestias, pero
hace perder información de interés cara al manejo posterior
de las cantidades, aunque puede permitir avances más rápi-
dos. 

En cualquier caso los pacientes con comorbilidad con
rinitis o de dermatitis atópica deben mantener el tratamiento
que necesiten para su adecuado control para evitar interfe-
rencias en la valoración de síntomas. Resulta indispensable
estabilizar previamente a los pacientes asmáticos con la
medicación que requieran según su situación. Un asma ines-

Figura 1. Inducción de tolerancia a alimentos : metodologías emple-
adas.

Lugar:
Consulta/

Hospital de día/
Domicilio

Premedicación”:
pros y contras

antihistamínicos/
cromoglicato

Dosis inicio
variable según

cada autor y tipo
de inducción

agrupada/simple

Comorbilidad
asma/dermatitis

Siempre en
pacientes estables
Medicación para

control

De
preferencia

oral
valorar inicio

sublingual

Gravedad de la
sensibilización

Medios
técnicos y
humanos

disponibles

Secuencia
incrementos

Agrupados en un
día / Incrementos

semanales /
Diarios

INDUCCIÓN DE
TOLERANCIA A

ALIMENTOS

Síntomas
clínicos

IgE por
prick o
sérica

Figura 2. Variables que con-
dicionan la metodología en
inducción de tolerancia a ali-
mentos.

MÚLTIPLES PAUTAS O PROTOCOLOS
Depende de los medios con que se cuente
Del tipo de centro
Del tipo de paciente (edad, grado de sensibilización, etc.)
Del tipo de zona y sus comunicaciones
De circunstancias del centro, familia y paciente

– Oral, sublingual, lenta, lentísima, corta, cluster...
Ingresado, con ingreso parcial, con incrementos en
hospital, con incrementos en domicilio, incrementos
semanales, diarios...

– Con premedicación antihistamínica o sin ella.
– Como regla general se diseña una pauta y se adapta a

las circunstancias.

ES UN TRAJE A MEDIDA
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table es una contraindicación para iniciar el procedimien-
to de inducción de tolerancia.

La aparición de síntomas de gravedad variable duran-
te el procedimiento es habitual, así como la necesidad de
repetir dosis (Fig. 3).

Estas reacciones adversas son más frecuentes con la intro-
ducción de cantidades pequeñas, durante el desarrollo ini-
cial del protocolo. La necesidad de repetir alguna dosis, junto
con la aparición de enfermedades intercurrentes y la modi-
ficación del ritmo de aumentos, con cantidades intermedias
menores de lo pautado por síntomas, prolonga el tiempo
prefijado. 

En todas las series revisadas algunos pacientes se reti-
ran del tratamiento por deseo de sus familiares, tras sufrir
cuadros graves repetidos. Sin embargo la posibilidad de rei-
niciar el protocolo con otro tipo de pauta, o en mejor situa-
ción desde el punto de vista de comorbilidad con asma no
debe descartarse. El empleo de medicación con omalizumab
47 que se ha utilizado para minimizar la clínica en pacientes
con anafilaxia a alimentos de forma concomitante con la
inducción de tolerancia es una posibilidad a valorar sobre
la que actualmente existe experiencia muy escasa. 

¿ Se trata de una inducción de tolerancia o una
desensibilización? 

Es discutible cual es la terminología más correcta. La
diferencia de matiz estriba en que en un sentido estricto
en la desensibilización a alimentos, al igual que ocurre con
la desensibilización a medicamentos, la tolerancia podría

perderse al interrumpir la ingestión y no se reflejarían cam-
bios inmunológicos ni clínicos permanentes.

En el caso de la inducción de tolerancia especifica a ali-
mentos si bien no se producen cambios inmunológicos ini-
ciales, si ocurren a medio, largo plazo (12,18 meses) con des-
censo de la IgE específica medida por pruebas cutáneas e
IgE sérica que en los casos en que se ha realizado segui-
miento a largo plazo se mantienen durante años. El valor
de las IgG4 para alimentos, así como el estudio de los cam-
bios en otros parámetros inmunológicos como las células T
reguladoras e interleukinas tras la inducción de tolerancia
está en desarrollo.

¿La tolerancia adquirida es una situación transitoria o
permanente? 

En la literatura se cita algún caso de pérdida de tole-
rancia tras suspensión del alimento ya tolerado a través
de SOTI durante unos meses. Este fenómeno puede ocurrir,
tanto en tolerancia natural como inducida(48) y se han comu-
nicado casos de pérdida de la tolerancia para leche y huevo,
en pacientes en que consumiendo estos productos sin clí-
nica aparente, se indicó dieta prolongada por dermatitis ató-
pica(49). 

En nuestra serie uno de nuestros pacientes tolerando ya
125ml de leche interrumpió totalmente durante un ingre-
so hospitalario su administración durante 15 días y al rea-
nudarlo en consulta presentó síntomas de eritema perioral
con la cantidad de 15ml. Se retomó posteriormente la pauta
de inducción de tolerancia y actualmente y desde hace 3
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Figura 3. SOTI en alergia leche de vaca sobre 70 pacientes. Hospital Materno-infantil Gregorio Marañón. Datos Enero 2009.

DATOS CLÍNICOS INICIALES

Edad Sexo Síntomas ingestión Síntomas Alergia a Asma Dermat. Síntomas iniciales
o contacto accidental recientes otros alimentos atópica a SOTI

4-15 33% m 63% al 2 o más 20,2% 58,6% 50% 57,1% Graves 21%
menos 1 37,1% del Leves 42,3%
episodio total Moderados 36,5%

DATOS CLÍNICOS DURANTE INDUCCIÓN TOLERANCIA

Síntomas con Repetición Duración en Evolucionan
alguna dosis dosis semanas a tolerancia Retirados

78,5% del Graves 26,4% 70,9% de los Mediana 13 88,6% de los 8 pacientes, en otros
total Leves 41,4% pacientes semanas incluidos 3 se suspendió

Moderados 14,3% Media 17 transitoriamente y
semanas posteriormente
5-56 toleraron
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años sigue dieta libre con total aceptación. En tres pacien-
tes, no anafilácticos, estando ya en fase de mantenimiento
desde al menos 2 años antes, se suspendió durante unos
meses el alimento ,en un caso unilateralmente por decisión
familiar por dudosa reactivación de dermatitis atópica y en
los otros dos por indicación médica, con información y con-
sentimiento previo, comprobándose mediante provocación
controlada en consulta que mantenían buena tolerancia.
Algunos autores(35) incluyen en sus protocolos la suspensión
sistemática del alimento una vez alcanzada la tolerancia y
encuentran hasta un 25% de recaídas.

No se conocen datos sobre cuánto tiempo es preciso con-
tinuar tomando el alimento con frecuencia diaria o al menos
varias veces por semana para que se mantenga la toleran-
cia. En la práctica, en el caso de la leche y el huevo resulta
fácil para los niños continuar tomándola a diario, ya que
forma parte de la dieta habitual en nuestras costumbres y
por tanto el riesgo de perder la tolerancia es pequeño. Tam-
poco está establecida la cantidad necesaria en cada toma.
Con estos datos nuestra recomendación es que durante la
etapa de inducción y probablemente a lo largo de los pri-
meros 12 meses, la ingestión debe ser diaria y de una ración
normal 200 para leche y 3 unidades en semana para huevo
para asegurar la tolerancia y posteriormente se incorpore el
alimento a la dieta, sin forzar y sin control diario de las can-
tidades como cualquier otro niño. 

Incidencias en seguimiento a largo plazo. 
Algunos pacientes han referido síntomas aislados duran-

te el seguimiento y una vez alcanzada la tolerancia rela-
cionados con la ingestión del alimento. Estos incidentes
ocurren en los primeros meses de fase de mantenimiento
intercalados por periodos de tolerancia completa. En algu-
nos casos los síntomas ocurrieron tras tomar queso de oveja
y de cabra(50). Estos cuadros de reacción adversa con leche
de otros rumiantes que en algunos casos cursaron como
anafilaxia han motivado que en el primer año se aconseje
la evitación de estos lácteos y derivados. Tras nuevo estu-
dio alergológico, posteriormente se valora su introducción
de forma controlada en la consulta. Un Inmunoblot-inhi-
bición realizado con el suero de estos niños demostró dife-
rentes patrones entre las caseínas de los distintas especies.
Es decir se había producido una sensibilización cruzada
previa, ya que los niños nunca habían probado ese alimento,
pero la desensibilización resultó específica solo para leche
de vaca.

Otros pacientes han presentado síntomas aislados de
intensidad moderada-grave coincidiendo con proceso infec-
cioso, ejercicio y antiinflamatorios como refieren también

otros autores(37). Actualmente recomendamos disminuir la
cantidad coincidiendo con cuadros infecciosos y aumentarla
una vez superado estos. Todos los pacientes han continua-
do tolerando el alimento posteriormente sin problemas.

Cambios inmunológicos
El grado de sensibilización alérgica, expresado median-

te la medida de la IgE específica a través de pruebas cutá-
neas y métodos “in vitro”, ha resultado ser un pobre indi-
cador pronóstico tanto para la aparición de síntomas inter-
currentes durante el desarrollo del programa, como en cuan-
to a la duración del éste. 

Los valores de la medida de las pruebas en prick como
los de IgE sérica tienden a bajar muy lentamente, perma-
neciendo semejantes o superiores al alcanzar la cantidad de
tolerancia y disminuyendo posteriormente a lo largo de los
siguientes 6 a 18 meses. Las variaciones individuales resul-
tan muy amplias con solapamiento de los valores. Las prue-
bas en prick con diluciones hasta punto final resultan más
sensibles al cambio sobre todo para las diluciones altas que
los valores de IgE sérica. En cualquier caso, todos estos cam-
bios se observan solo “a posteriori” por lo que nos hacen
pensar que la IgE específica y total juega un papel secun-
dario respecto a la tolerancia siendo sólo un epifenómeno
de otro tipo de cambios inmunológicos cuyo conocimien-
to y modulación constituyen el objetivo de investigacio-
nes futuras.

¿Cuándo iniciar una inducción de tolerancia? ¿Es
factible y útil para cualquier alimento?

En estos momentos la mayoría de los trabajos publica-
dos para leche y huevo solo abordan alergias persistentes.
Es decir se emplea como procedimiento excepcional cuan-
do la evolución espontánea no ha llegado y se trata de un
alimento del que es difícil prescindir o evitar. Nuestra expe-
riencia hasta el momento abarca a leche, huevo y algún caso
raro por su poca frecuencia de alergia a cereales.

Otros autores abordan otros alimentos incluso algunos
“prescindibles” como frutas o determinados frutos secos o
hortalizas(35, 41). La necesidad de mantener una ingesta fre-
cuente de una manera habitual limita el interés que puede
tener la inducción de tolerancia en estos casos más allá de
lo que supone como modelo experimental. Una excepción
sería los frutos secos, principalmente el cacahuete en pacien-
tes de sensibilización anafiláctica y que no pueden evitar su
contacto o que han sufrido repetidamente cuadros muy gra-
ves.

Si bien la inducción artificial de tolerancia se hace
imprescindible en alergias persistentes la edad no es un
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obstáculo para iniciar el tratamiento. Hipotéticamente sería
factible incluso desde el momento del diagnóstico y algu-
nos grupos españoles están siguiendo esta línea de actua-
ción(51). 

Por otra parte, y con un enfoque diferente, actualmente
se ha completado un protocolo multicéntrico promovido
por la Sociedad Española de Inmunología Clínica y Alergia
Pediátrica (SEICAP) aplicado a 60 niños alérgicos a leche,
de edades comprendidas entre 2 y 3 años, edad en que la
tolerancia espontánea es factible pero la probabilidad es
menor que en edades anteriores. Los pacientes fueron divi-
didos aleatoriamente en un grupo activo de 30 y un grupo
control semejante, La hipótesis a probar es la de que es posi-
ble adelantar la edad de tolerancia mediante una interven-
ción externa. La evolución a tolerancia en el grupo activo
fue del 90% frente a solo un 23% en el grupo control. (publi-
cación pendiente de aceptación) .

Inducciones a tolerancia a varios alimentos.
Con frecuencia las alergias a alimentos son múltiples.

Así la asociación de alergia a leche y huevo es frecuente(12).
Nuestra experiencia es que es factible realizar con éxito
inducciones de tolerancia sucesivas a cada alimento(52). De
forma empírica y teniendo en cuenta las incidencias surgi-
das en la fase de mantenimiento d ela Induccion a toleran-
cia se estima prudente separar los procedimiento un tiem-
po aproximado de18 meses.

CONCLUSIÓN

En definitiva podemos concluir: 
– La alergia a alimentos en niños es una patología frecuente

y en aumento y la alergia persistente a alimentos, y sobre
todo en aquellos de consumo habitual es un problema
importante desde el punto de vista clínico y social.

– Conseguir alcanzar la tolerancia es una necesidad .
– Inducir la tolerancia artificial en pacientes con alergia

persistente, incluso en pacientes anafilácticos es posible. 
– En el momento actual los procedimientos empleados

hacen necesaria su realización en unidades con perso-
nal entrenado y medios suficientes que permitan con-
trolar las reacciones graves que surgen durante el pro-
ceso. 

– Son necesarias investigaciones que aumenten nuestro
conocimiento sobre marcadores de riesgo de mala o difí-
cil evolución y sobre los cambios inmunológicos que
se producen durante y tras la inducción de tolerancia a
alimentos. 
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INTRODUCCIÓN

La alergia a los medicamentos en los niños es menos fre-
cuente que en los adultos. Los fármacos implicados con más
frecuencia son los antibióticos betalactámicos, especialmente
la amoxicilina y, en segundo lugar, los antiinflamatorios no
esteroideos (AINE). Las reacciones alérgicas tienen una base
inmunológica y requieren un periodo de sensibilización pre-
vio donde se induce la proliferación de linfocitos T fárma-
co-específicos o de linfocitos B productores de inmunoglo-
bulinas fármaco-específicas. Una vez sensibilizado el indi-
viduo puede presentar síntomas alérgicos cuando se expon-
ga de nuevo al mismo fármaco. 

Las manifestaciones clínicas más frecuentes de una reac-
ción alérgica a un medicamento en niños son las cutáneas,
resultando, en muchas ocasiones difícil establecer un diag-
nóstico diferencial con los exantemas víricos inespecíficos. 

Según el estudio Alergológica 2005(1), la sospecha de aler-
gia a medicamentos en niños supuso un 7,5% de las consul-
tas de alergología, confirmándolo en un 12%, aunque recien-
tes estudios epidemiológicos con muestras más numerosas
de niños muestran menores incidencias, aproximadamente
del 5,5%(2-4). Por tanto, es probable que la incidencia en la
población esté por debajo del 0,6% para la población pediá-
trica general aunque no hay datos epidemiológicos claros. 

Los antibióticos betalactámicos constituyen la primera
causa de reacción alérgica a los medicamentos en los niños,

siendo responsables del 81% de todos los casos y, de ellos,
la amoxicilina es el más frecuente (65%). En la mayoría de
los países existe un gran consumo de amoxicilina y, en cam-
bio, está disminuyendo progresivamente el uso de bencil-
penicilina, por lo cual ahora son menos frecuentes que antes
las reacciones a este último fármaco(5). Los AINE son res-
ponsables del 13% de las reacciones y se ha visto una mayor
frecuencia en los niños atópicos(6), no encontrándose esta
relación con el resto de medicamentos. Los anestésicos loca-
les y los macrólidos suponen un 3%, respectivamente, de
las reacciones estudiadas.

Diferentes estudios epidemiológicos ponen de mani-
fiesto que la clínica en niños es menos grave que en los adul-
tos(7) siendo excepcional la anafilaxia.

DIAGNÓSTICO Y NOVEDADES EN EL DIAGNÓSTICO
DE LA ALERGIA A LOS FÁRMACOS EN LOS NIÑOS

Nos centraremos principalmente en la alergia a los beta-
lactámicos ya que es la que más nos va a afectar en la con-
sulta pediátrica.

A la hora de estudiar una posible reacción adversa a un
betalactámico y, en general a cualquier fármaco, basaremos
el diagnóstico en cuatro pilares: la historia clínica, las prue-
bas de laboratorio, las pruebas cutáneas y la prueba de expo-
sición o de provocación.
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1. Historia clínica
Diferentes estudios han analizado la rentabilidad de la

historia clínica obteniendo una sensibilidad entre el 70 y
90%, con valores predictivos negativos entre 90 y 99% pero
con baja especificidad y alto porcentaje de falsos positivos(8).

1.1. Cronología
Debemos diferenciar si se trata de una reacción inme-

diata, ocurrida en la primera hora tras la toma del fármaco,
o bien si se trata de una reacción no inmediata(9). En función
del tiempo transcurrido desde la administración del medi-
camento hasta la aparición de los síntomas, esperaremos
que la reacción se haya debido a un mecanismo IgE media-
do o no (Tabla I).

En la población infantil las reacciones no inmediatas sue-
len ser más frecuentes que en los adultos, estimándose unos
porcentajes del 49,6% para las reacciones tardías, 39,4% ace-
leradas y 11% para las inmediatas(7).

1.2. Tipo de reacción
Debemos obtener una descripción lo más detallada del

cuadro clínico, así, si la reacción fue cutánea intentaremos
establecer el tipo de lesión, la localización, la existencia o no
de prurito… 

La anafilaxia, la urticaria, el angioedema, los sibilantes
o el edema laríngeo nos deben orientar hacia una reacción
inmediata, tipo I, mediada por IgE. 

Respecto a las reacciones cutáneas es importante cono-
cer que los exantemas urticariales, pruriginosos, pueden
estar mediados por IgE, en cambio, los exantemas morbi-
liformes son la manifestación más frecuente de las reaccio-
nes tardías. Asimismo, debemos establecer si las lesiones
afectaron a las mucosas, si existió o no descamación, o si
quedó alguna lesión residual, datos que nos orientaran hacia
unas lesiones cutáneas no inmediatas, pero que pueden ser
potencialmente graves y que nos contraindicarán las prue-
bas de provocación, como son el síndrome de Stevens-John-
son, la necrólisis epidérmica, la pustulosis generalizada o
el exantema bulloso.

Debemos preguntar sobre la existencia de síntomas que
nos puedan llevar al diagnóstico de cuadros graves también
descritos en relación con los betalactámicos y otros fárma-
cos, como serían el síndrome de hipersensibilidad con eosi-
nofilia y síntomas sistémicos, las vasculitis sistémicas y las
afectaciones órgano específicas. Debemos, por ello también
preguntar cómo se trató su reacción y cómo evolucionó.

1.3. Fármacos que ha tomado
Debemos saber si el niño había tomado ese fármaco con

anterioridad, ya que las reacciones alérgicas precisan el hecho
de haber contactado previamente con el medicamento impli-
cado o con otro con similar estructura antigénica. Cuantos
más tratamientos con un fármaco recibamos, más posibili-
dades tenemos de hacernos alérgicos al mismo, lo cual pare-
ce ser la causa de que la alergia a medicamentos sea mucho
más frecuente en los adultos.

También debemos interrogar sobre qué otros fármacos
tomaba. Es muy frecuente que se atribuya la reacción al anti-
biótico, pero muchas veces se ha tomado asimismo un anti-
térmico que pasa inadvertido y que puede ser el origen de
la reacción.

Por último, debemos preguntar qué otros medicamen-
tos ha vuelto posteriormente a consumir con buena tole-
rancia.

2. Pruebas in vitro
Las pruebas de laboratorio buscan constatar la reacción

alérgica cuantificando los anticuerpos IgE específicos, estu-
diando los mediadores que se liberan o bien analizando si
existe proliferación de linfocitos T al contacto con el fárma-
co sospechoso.

2.1. Cuantificación de los anticuerpos IgE específicos
Únicamente tendrá sentido su estudio cuando se trate

de reacciones inmediatas y, por tanto, IgE mediadas. La
mayoría de los fármacos, entre los que están los betalactá-
micos, actúan como haptenos, es decir, dado que son molé-
culas menores de 1.000 daltons, precisan unirse a una pro-
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TABLA I. CLASIFICACIÓN DE LAS REACCIONES A FÁRMACOS.

Cronología Mecanismo Clínica

Reacciones inmediatas <1 hora IgE específica Urticaria, angioedema, anafilaxia

Reacciones no inmediatas
Aceleradas 1-72 horas Probablemente celular Urticaria
Tardías >72 horas Celular (Linfocitos T) Exantemas, necrolisis epidérmica tóxica, 

Stevens-Johnson, reacciones órgano-específicas...
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teína para activar nuestro sistema inmune. Ello dificulta la
producción de extractos para el diagnóstico tanto in vivo
como in vitro. La determinación de IgE específica mediante
radio o enzimoinmunoanálisis (RAST/CAP) únicamente
tiene validez frente a unos cuantos fármacos (penicilina G,
penicilina V, amoxicilina, ampicilina, cefaclor, insulina, gela-
tina, quimiopapaína, algunos miorrelajantes, toxoide tetá-
nico...). Recientemente se van validando las técnicas para
otras cefalosporinas y el clavulánico(10). 

La sensibilidad de estas pruebas es baja. Para esos beta-
lactámicos en los que la técnica ya está validada, la especi-
ficidad del CAP llega al 83-100%, mientras que la sensibi-
lidad es inferior al 25%. El RAST parece ser algo menos espe-
cífico (67%-83%), pero más sensible (43-75%)(11).

2.2. Estudio de los mediadores liberados
Serviría para el estudio de reacciones mediadas y no

mediadas por IgE. Existen en la actualidad técnicas de medi-
ción de la histamina o de los cisteinil-leucotrienos, pero nece-
sitan validarse y no se utilizan en la práctica habitual(12).

En el caso de las reacciones inmediatas, la técnica que
más se ha desarrollado en los últimos años y que es más
aceptada es el test de activación de los basófilos, que mide
la expresión del marcador CD63 por citometría de flujo en
la superficie de los basófilos. Este marcador aparece cuan-
do los basófilos están activados tras su incubación con el
fármaco estudiado. En el caso de los betalactámicos, pare-
ce tener una sensibilidad del 50% y una especificidad mayor
de 90%. Por ello, este test está tomando un importante papel
en los grupos de estudio europeos, sobre todo para el estu-
dio de las reacciones inmediatas a cefalosporinas, ya que la
mayoría de ellas, como veíamos antes no están disponibles
para un estudio de cuantificación de la IgE específica.

La medición de triptasa puede ser útil en las anafilaxias
por fármacos. Los niveles más altos se detectan entre 6 y 24
horas tras el inicio de la reacción y suelen ser proporciona-
les a la reacción. Indica activación de los mastocitos, por lo
que también se eleva en mastocitosis y puede elevarse en
leucemias y otras enfermedades hematológicas(12,13). Se nece-
sita una nueva extracción posterior para conocer los nive-
les basales.

2.3. Estudio de linfocitos T
Para el estudio de las reacciones no inmediatas frente

a betalactámicos y otros medicamentos existe el test trans-
formación linfocitaria (TTL), que aunque fue una prueba in
vitro muy utilizada hace unos años, posteriormente ha que-
dado en desuso por su baja rentabilidad y hoy no se utiliza
en la práctica común. Otros estudios con células T clonadas

y de citotoxicidad aún no se utilizan más que para la inves-
tigación. 

3. Pruebas in vivo
3.1. Pruebas cutáneas

Se utilizan las pruebas intraepidérmicas (prick) y, si son
negativas, las pruebas intradérmicas, que ponen de mani-
fiesto una reacción inmediata mediada por IgE. La lectura
diferida de las pruebas intradérmicas a las 48 y 72 horas, y
ocasionalmente, las pruebas epicutáneas (parches), se utili-
zan para el estudio de las reacciones tardías. 

Las pruebas cutáneas no están exentas de riesgo,
habiéndose descrito un 1,3% de reacciones sistémicas
durante su realización, siendo un factor de riesgo el haber
tenido una reacción anafiláctica con el fármaco, por lo cual
estos pacientes se suelen comenzar estudiando con mayo-
res diluciones y se va aumentando progresivamente(14).
Aunque esto es todavía más excepcional en niños, se les
debe dejar en observación una hora tras la realización de
las pruebas cutáneas.

La sensibilidad de estas pruebas es baja. Se suelen pro-
bar los determinantes PPL (determinante mayor unido a
polilisina), MDM (mezcla de determinantes menores), así
como la amoxicilina, la ampicilina y generalmente también
la cefuroxima y la cefalosporina implicada si es el caso.

Según Ponvert et al(15), las pruebas cutáneas diagnosti-
carían un 73% de reacciones inmediatas mientras que sólo
lo harían con el 37% de las no inmediatas.

3.2. Prueba de provocación o exposición controlada
Salvo que la gravedad de la reacción lo contraindique,

son unas pruebas generalmente necesarias para el diag-
nóstico de las reacciones no inmediatas, ya que como aca-
bamos de comentar, pocas veces quedan diagnosticadas
con las pruebas cutáneas. Para las reacciones inmediatas
también son con bastante frecuencia necesarias. Su reali-
zación está contraindicada en la anafilaxia severa, en las
reacciones cutáneas graves, en el síndrome de hipersen-
sibilidad con eosinofilia y síntomas sistémicos, así como
en las vasculitis sistémicas y las afectaciones órgano-espe-
cíficas.

Estas pruebas consisten en la administración de canti-
dades crecientes del fármaco estudiado hasta llegar a la dosis
terapéutica para la edad y peso del niño. Se deben realizar
exclusivamente por personal entrenado en las mismas y con
capacidad y medios para la reanimación del paciente si se
produjese una reacción grave. Se requerirá previamente
siempre la firma de un consentimiento informado a los
padres o a los representantes legales del niño.
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MANEJO ACTUAL DE LOS PACIENTES ALÉRGICOS O
CON SOSPECHA DE ALERGIA A LOS
BETALACTÁMICOS

Para el manejo de los pacientes con sospecha de alergia a
los betalactámicos debemos conocer un poco a cerca de la
estructura de los mismos, ya que los conocimientos actua-
les permiten no tener que prohibir generalmente todos los
betalactámicos a un alérgico. Las penicilinas poseen un ani-
llo betalactámico y anillo tiazolidínico que componen un
núcleo central común a todas ellas y una cadena lateral que
marca las diferencias entre ellas, pero que puede ser similar
a la cadena lateral de una cefalosporina. Existen estudios con
anticuerpos monoclonales sobre el lugar de reconocimiento
de la IgE específica, pero resumiendo y simplificando los
resultados, podríamos decir un individuo puede tener IgE
específica que reconozca la zona nuclear y que por tanto puede
tener reacción con el grupo de las penicilinas o bien puede
tener IgE que reconozca la cadena lateral, reaccionando sólo
con esa penicilina y no con otras, pero pudiendo reaccionar
con las cefalosporinas que tengan esa misma cadena lateral.
Serán, por tanto las cadenas laterales las que marquen la reac-
tividad cruzada entre penicilinas y cefalosporinas(16). 

Desde que en los años 70 Dash(17) y Petz(18) informaran de
un 7,7 y un 8,1% respectivamente de reacciones a cefalospo-
rinas en los alérgicos a penicilinas, se ha considerado la reac-
tividad cruzada de, redondeando, un 10%. Estos autores estu-
diaron varias cefalosporinas pero eran todas de 1ª generación
excepto el cefamandol (de segunda). Por otro lado, hoy se
sabe que hasta 1980 muchas cefalosporinas de 1ª generación
estaban contaminadas con trazas de penicilina(19).

En los estudios de la última década se ha puesto de mani-
fiesto que la reactividad cruzada existe, pero es mayor con
cefalosporinas de primera generación, siendo mucho menos
frecuente con las cefalosporinas de tercera y muchas de las
de segunda. Asimismo, la reactividad cruzada parece estar
marcada por las cadenas laterales. Conviene, por ello, cono-
cer qué cefalosporinas comparten la misma cadena lateral y
cuáles son similares a las de las penicilinas (Tabla II).

Existen numerosos estudios en los últimos quince años
con resultados dispares en cuanto a la posibilidad de reac-
ción con cefalosporinas por parte de los pacientes alérgi-
cos a penicilina, desde los que no encuentran reactividad(20)

hasta los que encuentran hasta un 38% si la cadena lateral
es similar(16), desde los que proponen la realización de prue-
bas cutáneas antes de la prescripción de cefalosporinas(20),
hasta los que concluyen que no son necesarias(22), pero exis-
te algún metaanálisis reciente(23) en el que se analizan los
estudios de los últimos años sobre reactividad cruzada con

cefalosporinas en pacientes alérgicos a penicilinas, con-
cluyendo que la posibilidad de reacción con cefalospori-
nas de primera generación es la mayor, pero en el caso
de cefalosporinas de tercera y la mayoría de segunda no
existe evidencia de que tengan mayor riesgo que la pobla-
ción no alérgica. En el caso de las reacciones no inmedia-
tas, en un estudio en pacientes que tenía exantemas como
reacción tardía comprobada por aminopenicilinas, el 97,2%
toleró cefalosporinas con diferente cadena lateral y el 71,8%
toleró la fenoximetilpenicilina (Penicilina V) (24). El Comi-
té de Expertos europeos para la alergia a fármacos consi-
dera el riesgo de reacción cruzada, en el caso de reaccio-
nes no inmediatas, mínimo(25).

Caso clínico 1
Niño que precisa antibioterapia por otitis. Antecedentes

de posible reacción inmediata con amoxicilina. Aunque la
posibilidad de reacción cruzada con cefalosporinas como la
cefuroxima y cefixima, que tiene diferente cadena lateral sea
prácticamente nula se evitarán las penicilinas y las cefa-
losporinas, dado la potencial gravedad de la reacción si se
diese, tratándole con un macrólido y aconsejándole estudio
en Alergología Infantil. 

Caso clínico 2
Niño que precisa antibioterapia por otitis. Antecedentes

de posible reacción suero-like con el cefaclor (exantema,
edema articular, artralgias, febrícula tras una semana de tra-
tamiento con cefaclor). 

Desde hace cuatro décadas se han publicado numerosas
reacciones similares a la enfermedad del suero tras la toma
de cefaclor, llegando la incidencia de estos cuadros hasta el
0,2% por cada uso de éste fármaco(26). Los síntomas consis-
ten, como la enfermedad del suero, en fiebre, exantema y artri-
tis. Aparece en las dos primeras semanas de tratamiento,
muchas veces después de haber finalizado el tratamiento.
Suele resolverse en 2-8 semanas, aunque es frecuente que
empeore aún habiendo retirado el fármaco. No se trata de
una enfermedad del suero como tal ya que aquí no aparecen
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TABLA II. CADENAS LATERALES SIMILARES ENTRE LOS
BETALACTÁMICOS

R1 similar

Penicilina G-Cefalotina-cefaloridina
Amoxiclina-ampicilina-cefaclor-cefradina-cefalexina-cefadroxilo
Cefotaxima-Ceftriaxona
Aztreonam-Ceftazidima
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inmunocomplejos ni depósitos de inmunoglobulinas en el
endotelio vascular. Según los estudios de Kearns parece deber-
se a un defecto en la biotransformación de sus metabolitos(27).

Los pacientes con este tipo de reacción toleran sin pro-
blema el resto de las cefalosporinas por lo que esta niña
puede ser tratada con una penicilina o cefalosporina excep-
to con el cefaclor.

Caso clínico 3
Niño de cinco años que precisa antibioterapia por otitis.

Antecedentes de posible reacción tardía con amoxicilina a
los 11 meses (exantema maculopapuloso al cuarto día de
tratamiento por faringitis, no pruriginoso).

Se trata de una posible reacción tardía en una niña, aun-
que sabemos que con los tratamientos con aminopenicilinas
se producen con frecuencia de hasta un 7% exantemas de
estas características sin que existan problemas posteriormente
al tomar el fármaco. Asimismo en muchas ocasiones, las infec-
ciones víricas cursan con exantemas inespecíficos. También
se considera que algunos virus modifican la forma de res-
puesta del organismo frente al fármaco produciendo exan-
temas ocasionalmente pruriginosos, como ocurre en el caso
de la mononucleosis tratada amoxicilina, sin que estos pacien-
tes sean alérgicos a la misma. Dado que no queda duda que
la reacción no fue tipo I, mediada por IgE, que podría evo-
lucionar a anafilaxia, ni tampoco tardía grave aquí sí pode-
mos tratarle con una cefalosporina de cadena lateral dife-
rente como sería la cefuroxima. En 2001 la AAP publica en
sus guías de práctica clínica sobre la sinusitis(28) y en 2004 las
guías sobre otitis(29) y en ambas recomiendan utilizar cefu-
roxima, cefpodoxima, ceftriaxona y cefnidir para los niños
alérgicos a la penicilina si no han tenido una reacción tipo I
o bien una reacción severa como el síndrome de Stevens-
Johnson la necrolisis epidérmica tóxica y el síndrome de mul-
tiorgánico por sensibilización a drogas. También el los pro-
tocolos de la AEP en Infectología(30), para el tratamiento de
la otitis en niños con alergia a la penicilina se indica en niños
con alergia a la penicilina si la “reacción no es anafiláctica”,
cefpodoxima proxetilo o cefuroxima axetilo; y en los proto-
colos de infectología de la SCCALP(31) se indica para otitis
y amigdalitis que la cefuroxima es una alternativa para los
niños alérgicos no anafilácticos a la penicilina. 

CONSIDERACIONES EN EL DIAGNÓSTICO DE LAS
REACCIONES A AINE

Aunque también pueden cursar con clínica inmedia-
ta IgE mediada o por mecanismo celular, lo más frecuen-

te es que las reacciones se traten de intolerancias. Se han
descrito cuatro fenotipos(32), los tres primeros con reacti-
vidad múltiple para diferentes AINE: 1) Enfermedad res-
piratoria exacerbada por AINE, excepcional en niños 2)
Urticaria o angioedema, que es el fenotipo más frecuen-
te en adultos, 3) Angioedema periorbitario aislado, o forma
infantojuvenil, que comienza en niños o jóvenes atópicos
y con alergia a inhalantes, principalmente ácaros, y que
también muestra un patrón de reactividad múltiple y por
último cuarto fenotipo de reacciones selectivas urticaria-
les o anafilácticas. Un 15% de las urticarias por AINE son
de este último tipo, tolerando el resto de grupos de AINE
salvo el implicado. 

Las pruebas cutáneas tienen poco valor en el estudio
de las reacciones a AINE, salvo en las selectivas inmedia-
tas, que pueden estar mediadas por IgE. No existen aún
test in vitro validados para su estudio, Por ello, debemos
llegar a la prueba de provocación oral, salvo en reacciones
sistémicas graves que la contraindiquen. Si no se provo-
ca con el fármaco implicado, se deberá realizar la prueba
con un AINE de otro grupo o con un fármaco alternativo
para comprobar su tolerancia. En el angioedema periorbi-
tario se ha visto una tolerancia del 30% al piroxicam y al
diclofenaco(33). 

No existe un consenso a la hora de la realización de estas
pruebas de provocación, administrándose generalmente
dosis crecientes con un intervalo entre 30 minutos y dos o
tres horas según el AINE estudiado. Con AAS se suelen rea-
lizar las pruebas en dos días.

En el caso de intolerancia a AINE se suele utilizar como
alternativa en niños menores de 12 años el paracetamol(34).
Actualmente se utilizan ya otros fármacos como el meloxi-
cam o celecoxib o etoricoxib, que no están aprobadas aún
para niños, pero que pueden ser una alternativa para los
adolescentes y adultos. 

DESENSIBILIZACIÓN A LOS FÁRMACOS

No se trataría de algo novedoso en el manejo de la aler-
gia a los medicamentos ya que se realizó la primera en
1922(35). Requiere la realización de nueva desensibilización
cada vez que el niño precise el fármaco y su realización en
régimen de ingreso hospitalario o en la UCI, según algunos
autores. Actualmente se existen protocolos de desensibili-
zación de la mayoría de los antibióticos, los antirretrovira-
les, algún antineoplásico, para el alopurinol y para el ácido
acetilsalicílico(36). 
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Cuando se habla de prevención en Alergia, se acepta que
es posible intervenir a tres potenciales niveles teóricos:
1. Primario, entendiendo por tal el evitar que un paciente

de riesgo alérgico se sensibilice.
3. Secundario, evitando el desarrollo de una enfermedad

alérgica en un paciente ya sensibilizado.
3. Terciario, evitando la aparición de síntomas en un pacien-

te que ya ha desarrollado una enfermedad alérgica. 
No obstante, y aunque a fines didácticos pueda resultar

útil, esta clasificación puede resultar un tanto esquemática,
ya que existe de hecho un notable solapamiento entre los
tres niveles de prevención señalados. 

Por lo que respecta al potencial efecto de la Inmunote-
rapia Específica (ITE) desde el punto de vista preventivo,
no existen estudios específicamente diseñados para resol-
ver su posible eficacia en el primer nivel de prevención,
ya que diversos condicionantes pueden limitar de manera
insalvable un hipotético estudio en este sentido: 
– La identificación de la población de riesgo. Teniendo en

cuenta que no parece realista utilizar una estrategia de
prevención primaria en la población total de recién naci-
dos, resulta necesario definir adecuadamente la pobla-
ción de niños con un elevado riesgo de desarrollar una
sensibilización alérgica. Sin embargo, hoy día no dis-
ponemos de marcadores fiables con elevados niveles de
sensibilidad y especificidad que nos permitan una iden-
tificación precisa de dicha población de riesgo.  

– ¿A qué nivel de la cascada inflamatoria alérgica habría
que intervenir con el fin de prevenir la sensibilización?;

¿podría esta hipotética intervención precoz tener algún
efecto indeseable en el desarrollo de una respuesta inmu-
ne normal?

– ¿Cuál sería en mejor momento para intervenir? ¿Duran-
te el período ventana previo a la hipotética sensibiliza-
ción alérgica? ¿Cuánto dura dicho período ventana?

– ¿Durante cuánto tiempo habría que intervenir?
Pese a todo, existen algunos estudios publicados que

sugieren que la ITE tiene algún efecto en el mencionado sen-
tido. Uno de ellos fue publicado por Des Roches y cols .1997,
e incluyó una población de niños asmáticos de 2-6 años de
edad monosensibilizados a ácaros del polvo que, de forma
aletoria, fueron asignados a recibir ITE frente a ácaros más
tratamiento farmacológico antiasmático, o únicamente tra-
tamiento farmacológico antiasmático. Después de tres años
de seguimiento, se practicó una nueva exploración alergo-
lógica, y se pudo comprobar que en el grupo activo el 45%
de los niños no había desarrollado ninguna sensibilización
sobrepuesta, mientras que todos (el 100%) de los niños del
grupo control, además de su sensibilización inicial frente
a los ácaros se habían sensibilizado a uno o más alérgenos
adicionales (epitelios de perro o gato, gramíneas o alterna-
ria). Este hallazgo ha sido corroborado por estudios poste-
riores en el mismo sentido. Por ejemplo, un estudio de Pajno
y cols evaluó a 134 niños de 5 a 8 años de edad con asma
intermitente leve monosensibilizados a ácaros del polvo.
Setenta y cuatro de ellos fueron tratados con ITE frente a
ácaros, y 63 fueron asignados a un grupo control. Los padres
de todos los pacientes fueron adecuadamente instruidos
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para efectuar medidas de control ambiental y aplicar el opor-
tuno tratamiento farmacológico antiasmático de acuerdo
con las normas establecidas en la GINA. Esta pauta se siguió
durante tres años, tras los cuales en los niños del grupo acti-
vo el tratamiento con ITE fue suspendido, y todos los pacien-
tes fueron revisados durante tres años más, tras lo cual se
realizó una nueva exploración alergológica mediante la rea-
lización de tests in vivo e in vitro. Así, se pudo comprobar
que mientras que en el grupo activo, tres años después de
suspendida la ITE un 75% de los niños no mostraba ningu-
na otra sensibilización aparte de la original frente a áca-
ros, ello sólo ocurrió en el 33% de los niños del grupo con-
trol.   

No obstante, podría considerarse esta intervención como
demasiado tardía puesto que, si bien la ITE fue capaz de
prevenir nuevas sensibilizaciones, los niños ya habían desa-
rrollado asma. En consecuencia, parece razonable que, de
tener sentido, la inmunointervención con ITE debería tener
lugar en fases más precoces. Una revisión de Holt y Sly
publicada en Thorax en 1997 especula con la posibilidad
de que la exposición de las mucosas del tracto respiratorio
superior o gastrointestinal a cantidades en el rango de micro-
gramos de determinadas proteínas induzca una supresión
preferencial de la producción de IgE dependiente de una
respuesta Th2, vía desviación inmune. En consecuencia,
sería posible emplear de manera profiláctica una mezcla de
los 2-3 alergenos inhalantes dominantes en un determina-
do entorno geográfico en niños de riesgo alérgico. Sobre esta
base se puso en marcha el estudio Oral Mucosal Immuno-
Prophylaxis (OMIP) en varios hospitales de Australia, USA,
Suecia y Alemania, a fin de determinar si la exposición fren-
te a alérgenos comunes en la temprana infancia podría pre-
venir el desarrollo de asma en niños de riesgo. Así, se selec-
cionaron niños entre 18 y 24 meses de edad, con dermati-
tis atópica, alergia al menos a un alimento (clara de huevo,
leche de vaca, cacahuete o soja) y con historia familiar de
atopia, pero sin historia de asma presente o pasada, ni sen-
sibilización a ácaros, gramíneas ni epitelio de gato. De forma
aleatoria y doble ciego, la mitad recibió por vía oral una
mezcla de epitelio de gato, ácaros y Phleum o placebo duran-
te un año. Tras ello, los pacientes serían seguidos durante
tres años adicionales, con el fin de comprobar si este tipo de

inmunoprofilaxis frente a los alérgenos más comunes era
capaz de prevenir la sensibilización alérgica y el potencial-
mente subsecuente desarrollo de asma en niños de alto ries-
go con dermatitis atópica sensibilizados a alimentos. Sin
embargo, este estudio ha sido cancelado por razones aún
no aclaradas.      

Respecto a la Prevención Secundaria, el estudio Preven-
tive Allergy Treatment (PAT) tenía como objetivo determinar
si la ITE era capaz de prevenir el desarrollo de asma en niños
con rinoconjuntivitis alérgica sensibilizados a polen de abe-
dul y/o gramíneas. En un estudio abierto llevado a cabo en
Alemania y los países escandinavos, los niños fueron asig-
nados aleatoriamente a recibir durante tres años consecuti-
vos ITE (abedul y/o gramíneas) más el oportuno tratamiento
farmacológico, o sólo este último. Al cabo de tres años la ITE
fue suspendida en el grupo activo, y los pacientes han sido
seguidos con posterioridad durante 7 años más. Se han
publicado tres artículos referidos a este estudio, haciendo
referencia a los resultados tras los 3 años de tratamiento, y
dos años y 7 años tras la suspensión de la ITE. La propor-
ción de niños con rinoconjuntivitis que había desarrollado
asma al tercer año fue del 24% en el grupo activo y del 44%
en el grupo control. Estas proporciones se mantuvieron prác-
ticamente invariables al 5º y 10º año (dos y siete años tras la
suspensión de la ITE respectivamente). Ello llevaría a con-
cluir que la ITE, no solamente es capaz de prevenir el desa-
rrollo de asma en niños con rinoconjuntivitis alérgica, sino
que dicho efecto es consistente y perdura a lo largo de al
menos 7 años tras su suspensión. 

Finalmente, respecto al posible efecto de la ITE en la Pre-
vención Terciaria (evitar la aparición de síntomas en niños
que ya han desarrollado la enfermedad), son muy numero-
sos los estudios que concluyen que la ITE es capaz de mejo-
rar los síntomas alérgicos en pacientes con asma, rinocon-
juntivitis alérgica y alergia a veneno de himenópteros, dis-
minuir la hiperreactividad bronquial específica e inespecí-
fica, y reducir el consumo de medicación. Dos metaanálisis
al respecto están disponibles en la Biblioteca Cochrane, uno
de Abramson y cols en pacientes con Asma y otro de Cal-
derón y cols en Rinoconjuntivitis, que resumen los men-
cionados aspectos y que refuerzan el efecto de la ITE en el
tercer escalón de la prevención. 
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INTRODUCCIÓN

La profilaxis con vitamina D ha sido en los últimos años
objeto de revisión en la comunidad científica internacional
y de modificaciones recientes en algunas guías oficiales al
respecto. El papel de esta vitamina en el mantenimiento de
un metabolismo mineral adecuado no plantea controversia
pero la forma de obtener el aporte apropiado, el umbral
de suficiencia en niños, y la auténtica relación de éste con
la salud ósea, son aspectos muy discutidos y sin consenso
en la actualidad(1-3). El hallazgo de su receptor nuclear (VDR)
en células y tejidos esenciales del organismo sin vinculación
alguna con el metabolismo del calcio ha generado hipóte-
sis sobre nuevas funciones denominadas por algunos extra-
esqueléticas o no calcémicas, según las cuáles niveles “ade-
cuados” de vitamina D podrían disminuir la prevalencia de
enfermedades inmunológicas, como la diabetes mellitus,
y de ciertos tumores en la vida adulta(1,4-10). Tal expectati-
va, sumada a la persistencia de casos de raquitismo (sobre
todo en niños con factores de riesgo específicos) (Tabla I), y
a la preocupación por un posible déficit subclínico de vita-
mina D en situaciones como la lactancia materna exclusi-
va(11-23) o en países de franjas muy soleadas donde nunca ha
sido práctica habitual la profilaxis farmacológica(24-28), ha lle-
vado a algunas sociedades científicas y grupos de trabajo a
modificar sus recomendaciones al respecto, apoyándose en
la escasa toxicidad histórica de la vitamina D, en el balance
riesgo/beneficio de su uso y extrapolando, en algunos aspec-
tos, datos obtenidos de estudios en adultos(12).

PERSPECTIVA HISTÓRICA

La descripción clínica del raquitismo fue publicada tres
siglos antes del descubrimiento de la vitamina D. Actualmente
sabemos que la mayoría de las acciones biológicas de ésta son
mediadas por su receptor nuclear; proteína con gran especi-
ficidad y afinidad por la vitamina D y presente en más de 30
tejidos en nuestro organismo(29), y que polimorfismos del gen
responsable de su síntesis pueden alterar la funcionalidad del
receptor condicionando patología(30); sin embargo, medio siglo
después del inicio de la suplementación farmacológica, la polé-
mica sobre la forma de obtener los niveles adecuados e inclu-
so sobre cuáles son estos niveles, persiste.

METABOLISMO DE LA VITAMINA D

El proceso de activación biológica de la vitamina D requie-
re dos hidroxilaciones; el metabolito resultante de la pri-
mera es la 25-hidroxivitamina D (25OHD) o calcidiol, cuyos
niveles plasmáticos sirven de referencia del estatus global.
La 2ª hidroxilación da lugar a la 1-25 dihidroxivitamina D
(1-25OH2D) o calcitriol, su metabolito activo. Su producción
está regulada por varios factores incluyendo el calcio, fós-
foro, hormona paratiroidea (PTH), y las recientemente des-
cubiertas fosfatoninas(1,31). En situaciones de déficit de vita-
mina D se produce un aumento de PTH mediado por el sen-
sor de calcio de las glándulas paratiroides, que favorece la
reabsorción renal de calcio, la liberación de éste desde el
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hueso y la síntesis de calcitriol(1). En estadios avanzados, esta
situación inicialmente compensadora conllevará un cocien-
te calcio/fósforo inadecuado para el proceso de mineraliza-
ción y finalmente se producirá la deplección de los depósi-
tos de calcio. Por todo ello, los niveles de calcio, fósforo y
fosfatasa alcalina no son suficientemente sensibles para la
detección del déficit leve de vitamina D, pero siempre son
anormales en el moderado o severo, mientras que la deter-
minación conjunta de PTH y 25OHD puede detectar el défi-
cit de vitamina D en cualquier grado(32). Esto es importante
cuando se pretende evaluar el estatus de vitamina D.

¿CUÁLES SON LAS NECESIDADES DE VITAMINA D?

Todos los organismos internacionales responsables del
establecimiento de estos valores coinciden en señalar que
200 UI/día (5 µg) es el aporte adecuado (AI) de vitamina D
durante toda la infancia; esta cifra se establece suponien-
do que no existe vitamina D disponible procedente de la sín-
tesis cutánea(33-36). En cualquier caso, el Food and Nutrition
Board (FNB) revisa actualmente este apartado y se prevé
nuevo informe en mayo de 2010.

¿CÓMO OBTENER LA CANTIDAD ADECUADA DE
VITAMINA D? 

Las fuentes de vitamina D son comunes en todas las eta-
pas de la vida, con algunos matices dependientes de la edad.

La principal es la síntesis endógena mediada por la luz ultra-
violeta (280-320 nm); el resto provendrá de los alimentos
que de forma natural la contienen (pescado azul, yema
huevo, hígado y grasa de mamíferos acuáticos y vísceras)
(Tabla II), o de aquellos que han sido previamente fortifi-
cados (leche, cereales, yogur, mantequilla) (Tabla III). La
etapa de la vida condiciona la exposición al sol y el tipo de
alimentación. Al nacimiento los depósitos de vitamina D
van a depender de la transmisión materna vía placentaria
y por tanto de los niveles de la madre y a partir de este
momento, de la producción propia y el aporte exógeno. 

Ninguna revisión sistemática aclara si hay un nivel de
exposición solar suficiente y seguro para mantener un ópti-
mo estatus de vitamina D(3) pero si está demostrado que
su exclusión habitual es un riesgo de deficiencia(37). El balan-
ce “beneficio/riesgo” de la exposición dificulta la elabora-
ción de mensajes de salud pública no contradictorios. Según
Specker, 30´/semana en pañal y 2 horas vestido, sin gorro,
permitiría mantener niveles de 25OHD >11 ng/ml(38). Ho
(Asia) encontró que exponer la cara 24´/día sería suficien-
te para eso(39). Holick publica que 1/3-1/6 del MED (“míni-
mo eritema dosis”) en cara y extremidades superiores pro-
porcionaría los niveles recomendados(1).

VITAMINA D Y TIPO DE LACTANCIA

Este es uno de los puntos más debatidos actualmente en
la literatura sobre el tema que nos ocupa. La leche mater-
na es el alimento más completo para los primeros meses y
contiene todo lo que el niño necesita en esa etapa de su vida,
de forma exclusiva los primeros 6 meses y complementado
con otros alimentos hasta los 2 años o más(40); el amamanta-
miento exclusivo debe ser el modelo de referencia con el que com-
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TABLA I. FACTORES DE RIESGO ESPECÍFICOS PARA EL DÉFICIT DE
VITAMINA D.

• Prematuridad
• Etnias específicas con pigmentación oscura de la piel.
• Exclusión de luz solar por razones culturales, religiosas o de

cualquier tipo.
• Enfermedad orgánica subyacente crónica o con riesgo

aumentado de déficit de absorción de calcio o de
producción de vitamina D (insuficiencia renal, trastornos de
la absorción intestinal, desnutrición, fibrosis quística de
páncreas, enfermedad endocrinológica o metabólica).

• Enfermedad crónica de la piel que requiera el uso frecuente
de corticoides tópicos. 

• Dietas con alto contenido en fitatos.
• Lactantes que tomen exclusivamente pecho y cuyas madres

no se exponen a la luz solar habitualmente, siguen dietas
específicas (vegetarianas estrictas, alto contenido en fitatos)
o presentan patología crónica que condiciona riesgo de
déficit en ellas. 

TABLA II. ALIMENTOS QUE DE FORMA NATURAL CONTIENEN
VITAMINA D

Alimentos Medida UI

Aceite hígado de bacalao          1 cucharada 1.360
Salmon cocido 100 g 360
Caballa cocida 100 g 345
Atún en aceite 85 g 200
Sardinas en aceite 50 g 250
Yema de huevo 1 unidad 20
Hígado cocido 100 g 15
Queso suizo 29 g 12

UI: Unidades Internacionales (1µg de vitamina D = 40 UI = 2,6 nM)
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parar los demás y nunca al revés(41). Todos los Organismos Inter-
nacionales y Sociedades Científicas coinciden en este punto.
Existe sin embargo gran controversia en los últimos años en
cuanto a la capacidad de ésta para satisfacer las necesida-
des de vitamina D de los lactantes, lo cuál resulta cierta-
mente contradictorio. La leche materna ofrece una cantidad
variable de vitamina D que dependerá de las reservas mater-
nas durante la gestación y de la alimentación y exposición
solar de la madre, estimándose entre 25-136 UI/litro; este
hecho, sumado al hallazgo de niveles inferiores de 25OHD
en lactantes amamantados de forma exclusiva(11-23,42) y a la
publicación de casos de raquitismo en nuestro país en niños
inmigrantes con lactancia materna prolongada habitual-
mente (africanos, asiáticos, musulmanes)(43-45) ha generado
preocupación llegando a mencionarse la lactancia mater-
na exclusiva como factor de riesgo de deficiencia en vita-
mina D, igual que la falta de exposición solar(46). Sin embar-
go, trabajos que determinan niveles de 25OHD en lactantes
de pecho, sin profilaxis, no han encontrado diferencias sig-
nificativas en los niveles de PTH de estos niños respecto a
otros que sí la recibieron(42) o alimentados con fórmulas for-
tificadas desde el nacimiento(47). Ensayos clínicos y estudios
que han evaluado hace años la relación de los niveles de
25OHD con parámetros de salud ósea (contenido mineral
óseo, densidad mineral ósea, fracturas, PTH) no han podi-
do objetivar diferencias significativas en estos parámetros
en lactantes con niveles de 25OHD significativamente dife-
rentes(13,14,47), con igual resultado en algún estudio efectua-
do en niños mayores(48). El Centro de Medicina Basada en la
Evidencia de la Universidad de Ottawa, a instancias de la
Agency for Healthcare Research and Quality (AHRQ) emitió en
agosto de 2007 un informe que sintetiza la literatura sobre
salud ósea y vitamina D concluyendo que hay una inconsis-
tente evidencia para una asociación entre la concentración séri-
ca de 25OHD y el contenido mineral óseo en lactantes(49). Pese
a ello, trabajos publicados en Norteamérica y otros países
del mundo, incluido el nuestro, insisten en la necesidad
de ofrecer suplementos con vitamina D a todos los niños
que reciben lactancia materna exclusiva(12,15,19,20,24,42,50,51). 

Las fórmulas adaptadas están fortificadas en nuestro
país con cantidades estándar de vitamina D (Tabla III) de
forma que entre 300-500 cc aportarán 200 UI de vitamina D,
siendo por ello los niveles de 25OHD en niños que las reci-
ben, habitualmente más altos que los de los niños ama-
mantados, pero tampoco se conoce como se relacionan estos
niveles con la absorción óptima del calcio y es posible que
la biodisponibilidad del calcio de la leche materna sea dife-
rente y el transporte menos dependiente de la vitamina D(52);
no obstante, no se dispone de percentiles de niveles de

25OHD y PTH para la población infantil española con y sin
profilaxis.

¿CUÁL ES EL NIVEL ADECUADO DE VITAMINA D EN
NIÑOS? 

Este es otro punto controvertido y sin respuesta defini-
tiva en la actualidad. Algunos autores hablan de deficien-
cia, deplección, insuficiencia, suficiencia y toxicidad sin lle-
gar a un consenso acerca de qué significan realmente desde
el punto de vista bioquímico o clínico estas situaciones y
tampoco sobre las cifras de 25OHD que establecen los lími-
tes de cada una en pediatría(1,2,53). La escasez de estudios en
lactantes y niños, la falta de estandarización de los métodos
de laboratorio, los coeficientes de variabilidad y las distin-
tas interpretaciones de los resultados funcionales explican
la controversia(3). La falta de consenso en la cifra que define
el umbral de deficiencia(50,54-60) (Tabla IV) genera cifras de
prevalencia muy diferentes(61) y poco consistentes, por tanto;
cuanto más alto es el umbral escogido mayor será la pre-
valencia de déficit(3). El Instituto de Medicina (IOM) de USA
en su Dietary Reference Intakes define la deficiencia de vita-
mina D como una concentración de 25OHD < 11 ng/ml(62).

En adultos, la correlación inversa entre los niveles de
25OHD y PTH ha llevado a establecer el umbral de defi-
ciencia en 20 ng/ml, cifra por encima de la cuál la PTH deja
de descender y se establece una meseta(2,12). Esta correlación
inversa se ha publicado también en niños mayores y ado-
lescentes(63-65) pero en lactantes está menos clara(13,14,47,50,55,66)

y no hay datos disponibles para extrapolar este concepto a
la población infantil; así lo reconoce incluso la Academia
Americana de Pediatría (AAP) que recientemente ha modi-
ficado sus recomendaciones de profilaxis basándose en este
umbral(12). Son necesarios estudios adicionales en lactantes

BOLETÍN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRÍA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEÓN 97

M.A. ALONSO ÁLVAREZ

TABLA III. ALIMENTOS FORTIFICADOS EN ESPAÑA

Alimentos Vitamina D

Fórmula adaptada inicio 1-1,4 µg/100 ml
Fórmula adaptada continuación 1,7-1,8 µg/100 ml
Fórmula de prematuros 1,7 µg/100 ml
Cereales infantiles 300 UI/100 g
Yogur de leche adaptada 72 UI /unidad
Yogur natural 30 UI/unidad
Yogur desnatado 50 UI/unidad
Leche semidesnatada 0,75 µg/100ml
Margarina vegetal 240 UI/100 g
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y niños para establecer la cifra límite de la deficiencia y algu-
nos autores sugieren que el rango sea adaptado al aporte de
calcio en la dieta(67,68), diferente entre países. La fortificación
de alimentos es mayor en Norteamérica que en Europa, pero
ocurre lo contrario con el aporte de calcio(69).

¿CÓMO SE ABORDA EL PROBLEMA DE LA
PROFILAXIS EN LOS DISTINTOS PAÍSES?

La forma de aumentar exógenamente el aporte de vita-
mina D es muy variada. En Estados Unidos y Canadá se
mantiene una política de fortificación obligatoria de la leche
y margarina permitiendo la fortificación opcional de otros
alimentos y además se recomienda la profilaxis farmaco-
lógica universal; en el Reino Unido, Irlanda, Escocia, y Aus-
tralia, entre otros, la fortificación es sólo opcional en pro-
ductos como los cereales y la margarina, y la profilaxis con
vitamina D está condicionada a la existencia de factores
de riesgo para el déficit (Tabla I). En otros países de Europa
y el resto del mundo la fortificación está incluso restringi-
da por la legislación y no se realiza ningún tipo de profila-
xis. Los hábitos culturales condicionan a veces el estatus de
vitamina D; en Noruega y Japón la fortificación es escasa,
pero el elevado consumo de pescado compensa esta defi-
ciencia, como se comprueba en estudios que evalúan nive-
les plasmáticos de 25OHD(69). 

¿CUÁL ES LA SITUACIÓN EN ESPAÑA?

En España son múltiples los alimentos infantiles que
están fortificados con vitamina D (Tabla III). Respecto al
uso de profilaxis farmacológica, la situación en los últimos
años ha sido muy irregular en nuestro país coexistiendo
pautas muy variadas en dosis y tiempo de administración.
Algunos grupos de trabajo (Comité de Lactancia Materna
de la Asociación Española de Pediatría; Grupo de Traba-
jo de Prevención en la Infancia y Adolescencia)(40) reco-
mendaban hasta 2009 la administración de 200-400 UI/día
a niños con factores de riesgo específicos. En agosto de
2009 esta recomendación ha sido sustituida por la profila-
xis generalizada con 400 UI/día de vitamina D para todos
los lactantes que no ingieran al menos 1 litro de leche for-
tificada al día; y también a niños y adolescentes con fac-
tores de riesgo de déficit que no aseguren este aporte dia-
rio (http://www.aeped.es/lactanciamaterna/rpmf6.htm),
(http://www. aepap.orgprevinfad/pdfs/previnfad_vita-
mina_D.pdf. Estas son las directrices que ofrece desde octu-
bre de 2008 la AAP(12) que ha modificado su guía previa de
2003(11) argumentando que 400UI/día permitiría mantener
niveles de 25OHD > 20 ng/ml (umbral de deficiencia en
adultos) en lactantes alimentados con pecho exclusivamente
y mencionando además que los preparados comercializa-
dos en Estados Unidos suministran 400 UI/ml o gota y
no 200 UI.
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TABLA IV. DISTINTOS CRITERIOS DE DEFICIENCIA UTILIZADOS EN LOS ESTUDIOS DE INVESTIGACIÓN EN LOS ÚLTIMOS AÑOS.

Autores/Año País Edad Deficiencia (ng/ml)

Dawodu A et al /2003(55) Arabia Saudí Lactantes < 10 
Lapatsanis et al/2005(56) Grecia 3-18 años < 10 
Lee et al /2007(3)* Estados Unidos RN y madres < 12 
Bodnar et al/2007(3)* Estados Unidos RN < 15 
Ziegler et al/2006(50) Canadá Lactantes < 11
Weng et al/2007(3)* Estados Unidos 6-21 años < 30
Willis et al/2007(3)* Estados Unidos 4-8 años <20
Stein et al/2006(48) Estados Unidos 4-8 años <11
Kemp et al/2007(3)* Estados Unidos 1-8 años < 16
Cabezuelo y col/2007(42) España Lactantes <10
Cabezuelo y col/2005(44) España Lactantes <9
Gessner et al/2003(57) Estados Unidos 6-23 meses < 15
Thomson et al/2004(58) Australia 4-10 meses <12
Rockell et al/2005(54) Nueva Zelanda 5-14 años <7
Roth et al/2005(59)(3)* Canadá 2-16 años <10

RN: Recién nacido. (3)* Mencionados en referencia 3.
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EN RESUMEN

1. No existe consenso sobre el umbral de deficiencia de
vitamina D en lactantes y niños; este umbral se ha esta-
blecido en adultos en 20 ng/ml, pero probablemente en
la actualidad no hay evidencia para extrapolar esta cifra
a neonatos y lactantes.

2. No existe por el momento evidencia consistente de rela-
ción entre niveles de 25OHD y la salud ósea en lactan-
tes.

3. Las últimas recomendaciones sobre profilaxis con vita-
mina D en nuestro país aconsejan la administración de
400 UI/día a todos los lactantes amamantados y aque-
llos que no reciban al menos 1 litro de leche fortificada
al día; estas recomendaciones coinciden con la Guía
publicada en 2008 por la AAP. Probablemente las publi-
caciones sobre nuevas funciones atribuidas a la vita-
mina D han contribuido a esta modificación; sin embar-
go, no sabemos exactamente cuáles son los niveles ópti-
mos de 25OHD en cada etapa de la vida y para el desa-
rrollo de las nuevas funciones preventivas.

4. La multitud de factores (genéticos, ambientales, cultu-
rales) que influyen en el estatus de vitamina D debe con-
dicionar la extrapolación de datos de otros países. 
La profilaxis con vitamina D aún seguirá siendo objeto de

debate e investigación en los próximos años.
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INTRODUCCIÓN

Las infecciones del tracto urinario (ITU) son una de las
infecciones bacterianas mas frecuente en niños. Se asocian
en muchas ocasiones a anomalías del tracto urinario, fun-
damentalmente a reflujo vesicoureteral (RVU) y a malfor-
maciones renales. En el caso del RVU, por ejemplo, antaño
se sospechó que éste era la causa en si mismo de las ITU y,
por eso, entre otras consideraciones, se realizaba el trata-
miento quirúrgico. Cada vez, se cree más que las ITU tienen
bases genéticas, es decir, se nace predispuesto a padecer ITU,
lo cual es válido tanto en los casos de RVU y de malforma-
ciones renales(1) como cuando éstas no existen.

Escherichia coli (E. coli) representa el 90-95% de los gér-
menes responsables de ITU. Proteus o Pseudomona son más
probables en la infección nosocomial y en pacientes varo-
nes con fimosis o portadores de anomalías congénitas del
sistema urinario. Asimismo, E. coli es el patógeno que causa,
aproximadamente, el 80 a 85% de los episodios de cistitis
aguda no complicada(2). La ITU por Proteus es más frecuen-
te en varones jóvenes. Se ha demostrado su presencia en el
saco prepucial del 30% de los lactantes. Pseudomona, gene-
ralmente, aparece en pacientes con anomalías morfológicas
importantes, con riesgo importante de desarrollar sepsis.
Los otros patógenos causales más habituales son Staphylo-
coccus saprophyticus, Klebsiella pneumoniae, Citrobacter y Ente-
rococci. 

FISIOPATOLOGÍA DE LAS ITU

El sistema urinario normal es estéril. Las bacterias uro-
patógenas proceden de la flora fecal y del área perineal. Si
los microorganismos superan los mecanismos de defensa
de la vejiga, logran colonizar el tracto urinario inferior. Los
factores de virulencia bacteriana y la susceptibilidad del
huésped deciden lo que ocurre posteriormente. Cuando exis-
ten alteraciones del flujo urinario o debido a la propia adhe-
rencia de los microorganismos, puede ocurrir que el meca-
nismo de lavado propio de la micción sea inefectivo. Ade-
más, para causar síntomas la bacteria debe adherirse al uro-
telio de forma que exista una respuesta inflamatoria. En el
riñón, siguiendo a la respuesta inflamatoria inicial, existen
factores bacterianos y del huésped que determinarán la for-
mación o no de fibrosis y de cicatrices.

LOS FACTORES BACTERIANOS

A finales de los años 50 se demostró, por primera vez,
la vía más frecuente en la producción de ITU en ausencia
de reflujo o de obstrucción, la vía ascendente. Vivaldi et al.
comprobaron esa posibilidad al introducir Proteus mirabilis
en la vejiga de animales de experimentación(3). 

El siguiente paso fue dado por Ellen y Gibbons que rea-
lizaron un estudio pionero sobre la adherencia bacteriana(4).
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Para producirse una ITU, las bacterias necesitan adherirse
a los tejidos correspondientes. Esos autores demostraron
que la capacidad de adhesión de E. coli a las células de la
vejiga es muy superior a la de S. pyogenes y, a la inversa, con
respecto a las células de la boca(3).

En 1978, Svanborg Edén y Hansson publicaron que los
pili o fimbrias de E. coli eran los posibles mediadores nece-
sarios para adherirse a las células epiteliales del tracto uri-
nario(5). 

A principios de los 80, empezó a desarrollarse el con-
cepto de que las bacterias se adherían a las células del uro-
telio porque éstas eran portadoras de unos receptores espe-
cíficos que, además, estaban presentes en los hematíes. La
similitud entre los hematíes y las células del urotelio se afian-
zó al descubrir un proteína común (caracteriza el grupo san-
guíneo P) a la que se adherían las fimbrias denominadas,
por ello, fimbrias-P. 

Un paso adelante se dio cuando se demostró que las fim-
brias-P son portadoras de una adhesina específica que se
conecta a sus receptores específicos del urotelio [Gal(·1-4)Gal-
specific papG adhesin] y es esencial en la patogenia de la infec-
ción renal humana(6). Así, se comprobó que la cepa DS17
causante de pielonefritis expresa la fimbrias-P. En cambio,
una cepa mutante, DS17-8, que expresa las fimbrias-P aun-
que con una delección en el gen papG, era incapaz de adhe-
rirse al tejido renal(6). Más tarde, se descubrió que las fim-
brias-P son codificadas por un grupo de 11 genes (pap gene
cluster), entre ellos el gen papG ya mencionado(7).

Otra cepa de E. coli, la 83972, fue aislada, originalmen-
te, a partir de la orina de una niña que había sido portado-
ra de una bacteriuria asintomática durante tres años. Recien-
temente, se ha caracterizado que esa cepa presenta muta-
ciones en el foc gene cluster que codifica las fimbrias F1C por
lo que no son expresadas y las bacterias no pueden adhe-
rirse al urotelio(8). 

LOS FACTORES DEL HUÉSPED

En 1980, Svanborg Edén y Leffler comunicaron que los
glucoesfingolípidos de las células epiteliales de la mucosa
del tracto urinario(9) compartidos con los eritrocitos(10), debí-
an ser los receptores a los que se adhieren las adhesinas pre-
sentes en las fimbrias de E. coli. 

En 1984, se describieron un grupo de ratones que eran
incapaces de eliminar las bacterias introducidas en su veji-
ga, comportándose como portadores asintomáticos con
ausencia de respuesta de los neutrófilos(11). Unos años des-
pués, se comprobó que estos ratones eran portadores de

mutaciones en el gen que codifica el Toll-like receptor 4
(TLR4)(12). 

Posteriormente, se percibió que, en condiciones norma-
les, cuando las fimbrias de E. coli se unen a sus receptores
glucoesfingolipídicos, reclutan a TLR4 para liberar una seña-
lización transmembrana que desencadena la producción de
las citocinas IL1, IL-6 y, especialmente, de IL-8(13). Si la seña-
lización que induce TLR4 está anulada, los ratones desa-
rrollan un estado de portador asintomático(14). Estos hallaz-
gos predicen que los pacientes con bacteriuria asintomáti-
ca, además de unas características particulares bacterianas,
pueden tener alteraciones en la función de TLR4. Así, se ha
observado en niños con bacteriuria asintomática en relación
con sujetos control, una expresión reducida de TLR4(15).

La citocina IL-8 incrementa la expresión de su receptor
en los neutrófilos. Entonces, éstos migran a la barrera epi-
telial y se desarrolla la leucocituria característica de las ITU.
En ratones que no expresan el receptor de la IL-8 (mIL-8Rh
KO), Los neutrófilos no atraviesan el epitelio y, eventual-
mente, se acumulan en el tejido subepitelial(16). Además, los
ratones KO para el receptor de la citocina IL-8 (CXCR1) tie-
nen una mayor predisposición al desarrollo de pielonefri-
tis y de cicatrices renales debido a la disfunción en la res-
puesta de los neutrófilos(17). En este sentido, en niños pro-
pensos a padecer pielonefritis agudas, se ha descrito una
expresión reducida, con respecto a los controles, del recep-
tor de la citocina IL-8(18). Recientemente, se han descrito, asi-
mismo, polimorfismos de esta citocina y de su receptor pre-
sentes en niños que han padecido pielonefritis (DMSA posi-
tivo) con respecto a aquellos niños con gammagrafía nor-
mal (DMSA negativo)(19).

¿EL REFLUJO VESICOURETERAL ES LA CAUSA FINAL
DE LAS INFECCIONES URINARIAS?

La idea de que el RVU predispone o es la causa de las
infecciones urinarias, está muy extendida en la comunidad
médica. Se basa en el concepto de que la mayoría de las infec-
ciones son ascendentes. Las bacterias que alcanzan la veji-
ga desde la uretra, no son evacuadas completamente des-
pués de cada micción puesto que, en presencia de RVU, se
reintegran, de nuevo, a la vejiga. Se ha sugerido que la inci-
dencia de infección urinaria desciende después de la correc-
ción quirúrgica del reflujo(20). Esto, sin embargo, no demues-
tra inequívocamente los efectos beneficiosos de la cirugía,
puesto que la incidencia de infección urinaria también se
reduce con el paso del tiempo en los niños no interveni-
dos(21). Govan y Palmer revisaron la incidencia de infección
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urinaria en dos grupos de pacientes, el primero integrado
por niños con RVU corregido quirúrgicamente y el segun-
do por pacientes sin RVU. Pues bien, la incidencia de infec-
ciones urinarias recurrentes fue similar en ambos grupos(22).
En los tiempos en que no se indicaba la profilaxis antibióti-
ca, Kunin et al. estudiaron a un grupo de pacientes entre 5
y 19 años afectos de infecciones urinarias recurrentes, con
o sin RVU. La incidencia de infección urinaria fue más alta,
incluso, en los niños sin RVU(23). 

El concepto de que el RVU no es, en sí mismo, la causa
de las infecciones se apoya en otras dos observaciones. En
primer lugar, el hecho de que el 75% de los hermanos de
pacientes con RVU son portadores de esta malformación en
ausencia de infección urinaria. En segundo lugar, la obser-
vación repetida de que mujeres que en la infancia fueron
diagnosticadas de RVU, en los embarazos tienen una mayor
incidencia de infecciones urinarias, en relación con un grupo
control(24). Basados en estas observaciones, nuestra opinión
es que tanto los pacientes con RVU como aquellos que sufren
infecciones urinarias recurrentes, están predispuestos gene-
ticamente a padecer éstas infecciones(16-19).

¿PUEDEN DESARROLLARSE CICATRICES RENALES
DESPUÉS DE UNA PIELONEFRITIS AGUDA EN
AUSENCIA DE REFLUJO VESICOURETERAL?
NEFROPATÍA CICATRIZAL

La intensidad del RVU parece estar relacionada con la
capacidad para desarrollarse a posteriori las cicatrices rena-
les. Scherlz el al. demostraron tres meses después de un pro-
ceso infeccioso agudo, una incidencia de un 9% de cicatri-
ces en pacientes con RVU grados I y II y, en cambio, de un
42% en aquellos con RVU grados III-IV(25). 

No obstante, en la infancia, un gran número de pacien-
tes con pielonefritis aguda y sin RVU, desarrolla cicatri-
ces renales. Como ha indicado Rushton, el requisito para
desarrollar una cicatriz renal después de una infección, es
la infección en sí misma, más que la presencia o ausencia
de RVU, es decir, el proceso inflamatorio que induce el desa-
rrollo de la necrosis renal y la subsiguiente cicatriz detec-
table con la gammagrafía realizada con DMSA(26,27). Esa es
la razón por la que el término “nefropatía de reflujo” es
obsoleto y se debe sustituir por el vocablo “nefropatía cica-
trizal”. A pesar de instaurarse un tratamiento precoz y ade-
cuado de las pielonefritis agudas, las tasas de cicatrices resi-
duales es del orden del 30%(28). En nuestro hospital tras tra-
tamiento endovenoso, la frecuencia encontrada de cicatri-
ces es similar.

PROFILAXIS 

Los datos obtenidos en las décadas de los 60 y 70 demos-
traron que el padecer pielonefritis agudas guarda relación
con la formación de cicatrices renales, hipertensión arterial,
pérdida de parénquima e, incluso, enfermedad renal cróni-
ca. El objetivo de identificar a los niños portadores de RVU
como candidatos a recibir la profilaxis había sido tradicio-
nalmente el de prevenir las ITU con la consecuencia poten-
cial de las cicatrices renales. La pauta recomendada para un
niño diagnosticado de RVU era la de administrar antibióti-
cos profilácticos para prevenir las ITU hasta que el RVU se
resolviera espontáneamente o se corrigiera mediante una
intervención quirúrgica. Sin embargo, varios artículos publi-
cados en los últimos cinco años han cuestionado los antiguos
criterios acerca de los candidatos destinados a recibir la pro-
filaxis e, incluso, si ésta debe instaurarse. En consecuencia,
aunque con muchas divergencias, la actitud ante el RVU, ini-
cialmente inamovible, está cambiando en los últimos años(29,30).

En el estudio publicado en 2006 firmado por Garin et al.
se incluyeron 218 niños de 3 meses a 18 años de edad diag-
nosticados de pielonefritis aguda con o sin RVU de grados
I a III(31). Fueron asignados de forma randomizada para reci-
bir o no profilaxis antibiótica durante un año de seguimiento.
Los grupos eran similares con respecto a la edad, el sexo, la
presencia de RVU y la distribución del grado de RVU. No
se observaron diferencias estadísticamente significativas
entre grupos con respecto a la tasa de ITU recurrentes y al
desarrollo de cicatrices parenquimatosas renales. 

Un año después, Conway et al. publicaron un estudio
retrospectivo basado en 611 niños. La profilaxis antibiótica
no se asoció con un descenso del riesgo de padecer ITU recu-
rrente y si con un riesgo incrementado de infecciones resis-
tentes(32).

Un Grupo de Estudio constituido por siete hospitales
del Norte de Italia, diseñó un estudio prospectivo y alea-
torizado que se prolongó durante cuatro años en el que se
incluyeron 100 niños menores de 30 meses diagnosticados
de RVU grados II, III o IV(33). La recurrencia de pielonefritis
en los dos primeros años fue del 36% en el grupo con pro-
filaxis (nitrofurantoína o cotrimoxazol) (n=50) y del 30% en
el grupo control (n= 50). La tasa de cicatrices al final de los
dos primeros años fue del 44% en el primero de esos gru-
pos y del 36% en el segundo de ellos. Al igual que los estu-
dios previos, los autores recalcaron la ineficacia de la profi-
laxis antibiótica en reducir la tasa de recurrencia de pielo-
nefritis y la incidencia de daño renal. 

El estudio de Roussey-Kesler et al. se realizó sobre una
muestra de 225 niños con edades comprendidas entre un
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mes y tres años afectos de RVU de grados I a III(34). De forma
randomizada fueron asignados a recibir cotrimoxazol o no
y seguidos durante 18 meses(35). No se comprobaron dife-
rencias en la aparición de ITU entre los dos grupos (17% vs.
26%). No obstante, la profilaxis redujo de forma significati-
va la aparición de ITU en varones (p= 0,013) y de forma más
notable en varones con RVU grado III (p= 0,042). 

Montini et al. incluyeron 338 niños de con edades entre
dos meses y siete años en un estudio controlado y rando-
mizado de 12 meses de duración en el que compararon
ausencia de profilaxis con profilaxis (cotrimoxazol 15
mg/kg/día o amoxicilina-clavulánico 15 mg/kg/día)(35).
Todos ellos habían presentado un primer episodio de ITU
febril, de los que se había confirmado que se trataba una
pielonefritis aguda (DMSA) en 309 de ellos. No se observa-
ron diferencias significativas entre los niños que no reci-
bieron profilaxis con respecto a los que si la recibieron: 12
de 127 (9,4%) vs. 15 de 211 (7,1%). En el subgrupo de niños
con RVU tampoco se apreciaron diferencias en la recurren-
cia de ITU: 9 de 46 (19,6%) entrre los que no recibieron pro-
filaxis y 10 de 82 (12,1%) en el subgrupo con profilaxis. 

A la vista de todos estos resultados, la indicación de pro-
filaxis debe ser restrictiva y adaptada a situaciones muy con-
cretas. En nuestra opinión, sería una indicación indiscuti-
ble de instaurar profilaxis el haber padecido pielonefritis de
repetición. Téngase en cuenta que los estudios arriba men-
cionados se refieren a niños recogidos después del primer
episodio de ITU febril.

La indicación de profilaxis podría ser aceptable cuando
se ha padecido una pielonefritis aguda y existen antece-
dentes familiares de ITU en 1ª y/o 2ª generaciones o si se
comprueba pérdida de parénquima (riñón único o displá-
sico) o en los casos de RVU de grado V. 

Asimismo, parece correcta la indicación de profilaxis
desde el nacimiento en los casos de hidronefrosis diagnos-
ticados intraútero por el alto riesgo de padecer pielonefri-
tis durante el primer año de vida(1).

Otra cuestión son los fármacos a utilizar. No se debería
indicar ninguno del que no se supiera la sensibilidad de las
bacterias causantes de ITU en los últimos años en el área en
el que se trabaja(36). Tradicionalmente se han prescrito la amo-
xicilina (en neonatos) (15 mg/kg/día), la nitrofurantoína (1-
2 mg/kg/día), el trimetoprin (1-2 mg/kg/día), el ácido nali-
díxico (15-20 mg/kg/día) o el cotrimoxazol (1 mg/kg de
trimetroprim). Nosotros preferimos este último a partir de
los dos meses de edad(33-35,37) y, mejor aún, la asociación amo-
xicilina- ácido clavulánico(35). Los padres deben recibir una
tabla donde se especifique la dosis a utilizar cada vez que
el niño incremente 500 gramos de peso. 

Como medidas generales no farmacológicas hay que
insistir, además de en una adecuada higiene perineal, en
una ingesta abundante de líquidos y en conseguir miccio-
nes regulares (mínimo, seis veces al día en los niños conti-
nentes) con un vaciado completo de la vejiga. 

BACTERIURIA ASINTOMÁTICA

La bacteriuria asintomática (BA) o bacteriuria encubierta,
se define como la colonización de la orina por un germen
en número significativo en dos muestras consecutivas y
en ausencia total de síntomas. 

Como hemos indicado más arriba, algunos pacientes con
bacteriuria asintomática pueden tener alteraciones en la fun-
ción del Toll-like receptor 4 (TLR4)(11,12,15). No obstante, los gér-
menes productores de infección urinaria sintomática y de
pielonefritis son los mismos que producen BA y, más fre-
cuentemente, enterobacterias por lo que debe existir algún
o algunos antígenos que los diferencie y los haga más o
menos patógenos para el tracto urinario(8). Se ha encontra-
do hasta un 80% de cepas de E. coli que contienen el antí-
geno O con mayor capacidad nefritógena en los casos de
pielonefritis aguda, frente a solo un 31% en los casos de BA.
Se han descrito cepas de E. coli con fimbrias P solo en el 14%
de casos de BA frente a un 97% en infecciones sintomáti-
cas y pielonefritis. 

El 70% de las niñas con BA presentan, una vez interro-
gadas, síntomas que podrían, inicialmente, considerarse
como no relacionados, tales como urgencia miccional (39%)
y enuresis nocturna (30%). De 254 niñas con BA que fueron
estudiadas radiológicamente, el 15% presentaban cicatrices
renales (al menos en un riñón) asociadas, en la mitad de los
casos, a RVU, observándose que ni la prevalencia ni la seve-
ridad de las cicatrices aumentaba con la edad; otro 15% tenía
RVU únicamente y el 16% trabeculación de la pared vesi-
cal(38). Datos similares fueron encontrados por Savage et
al. El porcentaje de anomalías urológicas detectadas fue del
47%, con cicatrices renales en el 23% de las niñas y RVU
en casi las tres cuartas partes de éstas. Además, se descu-
brió únicamente RVU en el 17% y trabeculación de la pared
vesical en el 21% de los casos. Se constató, igualmente, que
las lesiones renales se habían producido en los primeros
años de vida(39).

Por tanto, es muy probable que los pacientes con BA ten-
gan las mismas características genéticas de predisposición
a ITU que aquellos que tienen ITU sintomáticas. En el
momento de la BA, la bacteria que accedería al tracto uri-
nario no tendría capacidad virulenta, aunque en otros
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momentos de la vida podría haber sido distinto (general-
mente, en los primeros meses de vida). 

La BA puede persistir durante varios años e, incluso,
puede cambiar el germen causal. Por ejemplo, el 26% de las
niñas incluidas en el estudio de Cardiff y Oxford, tenían
bacteriuria después de cinco años de seguimiento pero,
raramente, desarrollaron pielonefritis aguda y gozaban,
generalmente, de buena salud(40). En el mismo estudio, no
se apreciaron diferencias con respecto a la aparición de nue-
vas cicatrices ni sobre el crecimiento renal o la evolución
del reflujo vésicoureteral, al comparar dos subgrupos (unos
tratados y otros no) después de un seguimiento de cinco
años(41). 

Es muy ilustrativo un estudio prospectivo en el que se
incluyeron 58 niñas con BA, con un rango de edad entre 4
y 11 años, que fueron seguidas durante 11 años. La mitad
de ellas recibió tratamiento antibiótico cada vez que tení-
an un episodio comprobado de bacteriuria y tratamiento
profiláctico con posterioridad. Se observó que no había dife-
rencia en cuanto a la prevalencia de bacteriuria con respec-
to a las niñas no tratadas, siendo del orden del 29% en ambos
grupos. No se produjeron cicatrices en los riñones sanos ini-
cialmente(42).

Bacteriuria asintomática. ¿Es la mejor forma de
profilaxis de ITU?

Es probable que la BA proteja de la entrada de bacterias
patógenas a la vejiga, comportándose como preventiva de
nuevas infecciones sintomáticas. En este sentido, en los niños
con BA que padecen infecciones de vías respiratorias altas
y que precisan tratamiento antibiótico, se ha recomendado
el tratamiento con macrólidos para no erradicar la bacte-
ria causante de la BA(43). Aunque puede parecer insólito, en
adultos se está ensayando una forma singular de profilaxis,
la introducción en la vejiga de bacterias de las que se cono-
ce que producen bacteriuria sintomática (cepa 83972)(44). Por
tanto, otra forma de profilaxis en la edad pediátrica sería el
mantener en la vejiga bacterias causantes de bacteriuria asin-
tomática que impedirían el acceso a los receptores del uro-
telio a las bacterias patógenas. Esta es otra razón para no
tratar nunca las BA. No olvidemos la máxima de que se
deben tratar pacientes y no análisis. 
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INTRODUCCIÓN

Desde mediados de los años 70 y sobre todo a partir de
los 80 del pasado siglo la Pediatría ha gozado de un desa-
rrollo espectacular. La curación de los tumores pediátricos ha
superado el 80%, la fibrosis quística ha mejorado sus expec-
tativas de vida hasta la edad adulta, las epilepsias son mucho
mejor diagnosticadas y tratadas, las enfermedades infeccio-
sas gozan de excelentes herramientas de diagnóstico y trata-
miento… Otras áreas han resultado ser más problemáticas.
Así, si bien la amplísima parcela de las metabolopatías y enfer-
medades neurodegenerativas han conocido un gran avance
en cuanto a diagnóstico, las mejoras respecto a tratamiento
son, de momento, más limitadas, aunque esperanzadoras.

Esto nos ha colocado en una situación de euforia un tanto
restringida e incómoda, porque ¿estamos preparados para
abordar de forma integral ese 20% de pacientes oncológicos
que van a fallecer a consecuencia de su enfermedad?. ¿Qué
hacer con esos pacientes afectos de enfermedades neuro-
degenerativas y metabólicas que van a decaer de forma ine-
vitable?. ¿Sabemos abordar las graves secuelas de los pacien-
tes que sufrieron importantes lesiones neonatales, sobrevi-
vieron a intensas agresiones traumáticas, infecciosas…?

La respuesta hasta ahora ha sido un hospitalismo más
o menos permanente, extremadamente erosivo para los
pacientes, sus familias y los profesionales sanitarios. Ade-
más, como la coordinación Hospital-Atención Primaria es
sumamente limitada, salvo meritorios esfuerzos persona-

les, el resultado es que los pacientes van a pasar en su domi-
cilio, un tiempo variable y falto de continuidad, con el con-
siguiente deterioro de sus relaciones familiares, escolari-
zación, falta de atención a los hermanos… junto con la expo-
sición a los riesgos hospitalarios, que van desde las infec-
ciones nosocomiales a los trastornos de conducta.

Incurrimos en una clara contradicción. Admitimos que
el lugar ideal para el desarrollo del niño es su hogar y, sin
embargo, reducimos los cuidados más o menos complejos
al ámbito hospitalario, cuando una buena coordinación Hos-
pital-Atención Primaria podría resolver muchos problemas.

EL PAPEL DE LOS CUIDADOS PALIATIVOS
PEDIATRICOS (CPP)

En 2006 un grupo de expertos se reunió en Trento, Ita-
lia, con objeto de elaborar las líneas generales para implan-
tar un sistema europeo de CPP, resultando el documento
IMPaCCT (International Meeting for Palliative Care in Chil-
dren Trento)(1), del que destacaremos una serie de aspectos.

Niños que deben recibir CPP
Basándose en trabajos previos(2) definen 4 grupos de

pacientes:
– Grupo 1. Sufren situaciones amenazantes para la vida.

El tratamiento curativo existe, pero puede fracasar. El
prototipo son los pacientes oncológicos.
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– Grupo 2. Estos pacientes sufren procesos en los que la
muerte prematura es inevitable por el momento, pero,
con el tratamiento adecuado, durante largos periodos
de tiempo, se prolonga la vida y se mejora su calidad.
Prototipo: Fibrosis quística.

– Grupo 3. Son procesos progresivos, sin opciones actua-
les de tratamiento curativo, sólo paliativo y en los que
la necesidad de asistencia, con frecuencia compleja,
puede prolongarse durante años. Prototipos: metabolo-
patías graves y enfermedades neurodegenerativas.

– Grupo 4. Sufren procesos irreversibles, pero no progresi-
vos. El empeoramiento clínico se debe a las complicacio-
nes y lleva a una muerte prematura. Prototipos: PCI gra-
ves y secuelas de traumatismos o infecciones importantes.

Conceptos asistenciales
– Las unidades de atención son el niño y su familia (toma-

da en un sentido funcional, no genético). El objetivo de
los CPP es incrementar la calidad de vida de ambos.

– Los CPP deben comenzar desde el momento del diag-
nóstico de enfermedades incapacitantes, irreversibles o
amenazantes para la vida y continuar a lo largo de toda
la enfermedad. En ocasiones está indicado incluso en
fases de tratamiento activo.

– El lugar donde se proporciona los cuidados debe deci-
dirse de acuerdo con las preferencias del niño y su fami-
lia, ya sea en el hogar, el Hospital, o instituciones espe-
cializadas, tipo Hospice. Ninguna decisión sobre el lugar
de asistencia es irreversible y puede ser reconsiderado
en todo momento, sin que ello repercuta sobre la cali-
dad de la asistencia.

Necesidades y demandas asistenciales actuales
Una serie de estudios previos(3-5) han valorado las nece-

sidades de CPP, demandas de las familias, los cuidadores y
los equipos sanitarios y revelan conclusiones a valorar.
– Durante la enfermedad y la muerte los niños y sus fami-

lias prefieren en general ser atendidos en casa.
– Los recursos comunitarios son, con frecuencia, inade-

cuados para llevar a cabo estos cuidados. Además su
distribución no es equitativa geográficamente y se diri-
gen más específicamente a patologías tumorales que a
otros procesos.

– La comunicación entre los diversos profesionales sani-
tarios implicados en los cuidados es defectuosa, con gra-
ves problemas de coordinación y mal aprovechamiento
de los recursos.

– Existe una urgente necesidad de mejorar la formación
de los profesionales y voluntarios.

Niveles de complejidad asistencial en CPP
– Nivel I. Los profesionales sanitarios conocen los princi-

pios generales de los CPP y los aplican, coordinándose,
cuando es necesario, con profesionales más especializa-
dos.

– Nivel II. CPP generales. Es un nivel intermedio. Una
serie de profesionales sanitarios, con más experiencia en
CPP, atienden a estos pacientes, si bien no en dedicación
exclusiva.

– Nivel III. CPP especializados. Equipos dedicados de
forma exclusiva a estos pacientes. 

El equipo de CPP
– El equipo básico está constituido por 1 médico, 1 enfer-

mera, 1 psicólogo infantil y 1 trabajador social. Se inclu-
ye 1 consejero espiritual.

– Debe estar disponible 24 h al día, todo el año.
– Debe tener experiencia no sólo en los cuidados médicos

y de enfermería, sino ser capaz de atender necesidades
físicas, psicológicas, emocionales, sociales y espirituales
del niño y su familia.

– El control de síntomas es parte fundamental de la acti-
vidad en CPP. Debe garantizarse una permanente eva-
luación y tantos cambios como se precise. Los síntomas
psicológicos, sociales y espirituales deben recibir la
misma atención que los físicos.

– Debe comprometerse en todo momento a proporcio-
nar una información veraz y comprensible de la situa-
ción actual, los problemas previsibles y su abordaje. Se
adaptará a la capacidad de comprensión de los cuida-
dores y del niño.

– Facilitará actividades de reposo a la familia, siguiendo
el principio de cuidar a los cuidadores.

– El trabajo del equipo de CPP incluye la asistencia al duelo
y su seguimiento el tiempo que sea preciso.

Pautas de asistencia
– Siempre que sea posible la asistencia debe centralizarse en

el hogar familiar e incluir a un equipo multidisciplinario
compuesto por médico, enfermera, psicólogo infantil, tra-
bajador social e incluir, en su caso, un asesor espiritual. Si
el paciente ingresa debe ser atendido por personal entre-
nado. No se recomienda la asistencia en áreas de adultos.

– La complejidad de cuidados y la multiplicidad de espe-
cialistas hace imprescindible la figura de un coordina-
dor de asistencia.

– No se apoya la eutanasia, ni el suicidio asistido.
– El apoyo a las familias incluye asesoramiento acerca

de las prestaciones sociales disponibles, periodos de res-
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piro a los cuidadores, en general mediante voluntarios,
asistencia psicológica a la familia, incluyendo a los her-
manos, respeto, en lo posible, al derecho a la educación
y atención al duelo.

LA UNIDAD DE CPP DEL HOSPITAL DEL NIÑO JESÚS
DE MADRID

Datos generales
La Pediatría en España sufre una tradicional falta de uni-

dades de CPP especializadas. Durante muchos años sólo
hemos contado con la del Hospital S. Joan de Deu de Bar-
celona y la de las Palmas de Gran Canaria, aparte de nume-
rosas y meritorias iniciativas personales que no han llega-
do a estructurarse como unidades especializadas.

En Febrero de 2008 se constituyó una nueva Unidad de
CPP, situada en el Hospital de Niño Jesús, aunque su ámbi-
to de actuación se extiende a toda la Comunidad de Madrid.
Dispone en la actualidad de 3 pediatras, 4 enfermeras, 1 psi-
cóloga, 1 trabajadora social y 1 administrativa.

Todo el personal es de Nivel III, o sea, en dedicación
exclusiva a CPP(6).

Se atiende a toda la Comunidad de Madrid y no solo a
los beneficiarios de la Sanidad Pública, sino también a las
aseguradoras privadas que deseen concertar este servicio.

Hasta el momento se han atendido un total de 105
pacientes, de los cuales han fallecido 63, 44 de ellos en su
domicilio y 19 en el hospital. La estancia media ha sido de
158 días.

La característica definitoria de estos pacientes es la dis-
persión, tanto diagnóstica, como de distribución (por toda
la Comunidad de Madrid), de edad (entre 1 mes y 18 años),
de tiempo de asistencia (entre 1 día y más de 1 año)

Atendemos simultáneamente unos 30 pacientes, en su
gran mayoría en régimen de Hospitalización Domiciliaria,
lo que equivaldría a una Planta de Hospitalización de con-
siderables dimensiones, que incluye además una importante
proporción de pacientes de alto grado de complejidad.

El régimen de visitas se adapta al estado clínico del
paciente, de forma que un paciente de difícil control reci-
be al menos una visita diaria, con frecuencia varias, en tanto
que un paciente estable solo precisa control semanal.

Secuencia asistencial
Cualquier pediatra de la Comunidad de Madrid, hos-

pitalario o de Atención Primaria, puede proponer que aten-
damos un paciente. Tras un primer contacto, personal o tele-
fónico se nos remite Informe Clínico con la situación actual.

Se discute en sesión si el paciente pertenece a alguno de los
grupos de atención en CPP y en caso positivo que nivel de
atención requiere.

Aceptado el paciente, se contacta con el profesional res-
ponsable inicial, para acordar que parte de la asistencia
asume cada uno, dado que algunos pacientes están en fase
de tratamiento activo, otros sólo paliativo y algunos en fase
de control sintomático. El mismo día somos presentados por
el responsable al paciente y su familia. Se explica la natu-
raleza de la atención del equipo de CPP y se explora el grado
de conocimiento de la enfermedad, complicaciones previ-
sibles y perspectivas familiares…(7).

Lo antes posible se concierta una visita al domicilio del
paciente (médico, enfermera psicóloga y trabajadora social)(8)

para valorar la capacidad de la casa para el cuidado del
paciente, posibles problemas arquitectónicos, lugar más ade-
cuado para los cuidados, organización de los cuidados, cui-
dador principal y alternativos, horarios, capacidad de mane-
jo de la medicación, si precisan entrenamiento para el uso
de oxígeno, aspiradores, ventilación mecánica domiciliaria,
diálisis peritoneal domiciliaria, manejo de traqueostomía,
gastrostomía…

El lugar de atención preferente va a ser el domicilio
del paciente (Fig. 1), en régimen de Hospitalización Domi-
ciliaria. Las visitas se realizan por un equipo básico de
médico y enfermera, apoyados, cuando se precisa, por psi-
cólogo y/o trabajadora social. Se pautan en función del
estado clínico del paciente en dos modalidades: 1) pro-
gramadas, previo contacto telefónico con la familia, por el
equipo habitual que atiende al paciente y 2) en turno de
Guardia, a cualquier hora fuera del horario laboral, cual-
quier día del año.

Se oferta el ingreso hospitalario cuando se precise por
control de síntomas dificultoso o claudicación familiar. En
este caso, para mantener la continuidad, la asistencia hos-
pitalaria se mantiene por su equipo asistencial previo, en
caso de ingreso en el Hospital del Niño Jesús. Si se realiza
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en otro Centro el mismo equipo se ocupa de coordinarse con
sus responsables actuales.

Además hay un Servicio de atención telefónica 24 h al
día, para resolver dudas o avisar de situaciones que requie-
ran la presencia del equipo asistencial habitual o de guar-
dia.

La coordinación con Atención Primaria es básica. Se con-
tacta con su Pediatra y Enfermera responsables y se coor-
dinan las visitas domiciliarias. Se les proporcionan los telé-
fonos de 24 h, para consulta en cualquier momento. La coor-
dinación hospitalaria se centra en racionalizar las visitas a
especialistas evitando desplazamientos innecesarios y limi-
tar las pruebas diagnósticas que no se van a derivar en actua-
ciones concretas. 

Algunos pacientes acuden a Colegios de Educación Espe-
cial, en régimen normal o internos, con lo que vuelven a casa
los fines de semana o en los periodos vacacionales. En este
caso, dado que el domicilio habitual es el Colegio, las visi-
tas se realizan allí, previo contacto con los responsables esco-
lares.

Este concepto de Trabajo en Red es clave para poder rea-
lizar una asistencia geográficamente dispersa, con pacien-
tes de alto grado de complejidad, que dependen de varios
especialistas, con frecuencia mal comunicados entre si.

La fase terminal y el seguimiento del duelo
Cuando el paciente entra en fase terminal las visitas se

hacen más frecuentes. Se corrige la medicación tantas veces
como sea preciso para lograr el mejor bienestar posible.
Cuando se produce el fallecimiento, si el equipo no está pre-
sente, la familia avisa y acude el equipo habitual o el de
guardia, certifica la defunción y ayuda con los trámites fune-
rarios (que en general ya estaban acordados en los días pre-
vios).

Se acude al velatorio si es deseo de la familia y unas dos
semanas después se hace una visita de duelo, con objeto de
valorar la situación familiar y detectar factores de riesgo de
duelo patológico. La psicóloga hace un seguimiento perió-
dico posterior.

Tras unas semanas se incluye el caso en una Sesión Clí-
nica de fallecimientos, en los que se valoran tanto los acier-
tos, como las partes mejorables en la asistencia, así como las
dificultades encontradas y como soslayarlas en casos simi-
lares. 

Gráficos de actividad 
Como se puede ver en la figura 1, la actividad predo-

minante es la asistencia domiciliaria, seguida de la consul-
ta externa y el ingreso hospitalario convencional.

Lógicamente, el lugar de fallecimiento fue el domicilio
en proporción 44/19 (Fig. 2).

La proporción entre pacientes oncológicos y no oncoló-
gicos es variable, pero siempre hay predominio de los no
oncológicos (Fig. 3).
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Respecto a los diagnósticos oncológicos, el predominio
de tumores del SNC se debe a la gran complejidad sinto-
mática de estos pacientes y a la actividad neuroquirúrgica
del Centro (Fig. 4).

Los diagnósticos no oncológicos son más dispersos (Fig.
5). Predomina el de PCI, con cantidades significativas de
afectados por enfermedades neurodegenerativas, diagnos-
ticadas o no filiadas, Werdnig-Hoffmann, metabolopatías
variadas…
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INTRODUCCIÓN

El autismo es un conjunto de síntomas y signos, varia-
bles en su expresión dentro de un conjunto encuadrable
en un síndrome, pero no es un diagnóstico. Lo será cuando
en cada niño o adulto afectado podamos decir la causa exac-
ta que lo originó, y ello nos llevará al camino que puede
desembocar en su mejoría o curación. Mientras ello llega, la
identificación precoz y el consiguiente tratamiento psico-
pedagógico y conductual adaptado a cada paciente, es la
mejor terapia que poseemos. 

ALGO DE HISTORIA

En el año 1911, el psiquiatra Eugen Bleuler acuñó el ter-
mino autismo (del griego “eaftismos)”, (autos), para seña-
lar uno de los síntomas de la esquizofrenia: el aislamiento
social, la separación de la realidad externa, la exaltación
hasta el límite de la vida interior. Pero este rasgo biológico
no es voluntario, no es la búsqueda intencionada de la paz
en el silencio de una celda cartujana, sino un disturbio cere-
bral que condiciona dolorosamente la vida de las personas
que la sufren y de su familia.

Pasemos ahora al año 1943. Leo Kanner, también psi-
quiatra, da a conocer once niños con incapacidad afectiva
para establecer relaciones normales con su familia y el resto
de la sociedad, manifestándose así desde las primeras sema-
nas de vida, porque su condición biológica le impone a su
mente una reclusión en su propio ser y un rechazo de la rela-

ción y comunicación social. Estos niños, adultos futuros que
van a seguir conservando este modo de ser, no captan fácil-
mente las emociones ni las expresan, ni con gestos ni con
lenguaje apropiado, sólo les interesa, y de forma rutinaria
y exaltada a veces hasta lo patológico, alguna actividad con-
creta que no suele ser común a los de su edad, y asociada-
mente y desgraciadamente, muchos de ellos suman déficit
intelectual, lo que dificulta su tratamiento e integración labo-
ral y social. 

LA SOSPECHA

El diagnóstico clínico –que es fundamental que sea pre-
coz como en otros muchos aspectos de la medicina-, es sutil:
la madre refiere que la sonrisa social es escasa, de pobreza
expresiva o incluso inexistente; el niño (y digo en masculi-
no porque hay unos 4 niños por cada niña), no sigue con la
mirada a las personas de su entorno; es poco o nada cariño-
so porque no parecen gustarle los mimos y los abrazos (y no
levanta los brazos cuando intuye que lo van a coger), ni los
juegos elementales de cada etapa del desarrollo psíquico…
y tarda en hablar, haciéndolo defectuosamente para su edad,
con habituales y persistentes repeticiones de frases, como si
de un eco se tratara, y hay veces en que a si mismo se refie-
re como tú o él, lo que se denomina inversión pronominal. 

Más tarde, se aprecia la búsqueda del aislamiento: tenien-
do hermanos prefiere jugar solo, no imita las actividades
rutinarias como dormir al muñeco, darle de comer… Su ima-
ginación es limitada. Ni se ríe cuando los demás lo hacen,
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y procura evitar tanto el contacto físico afectivo como el
visual: la mirada parece dirigirse al infinito cuando habla
con otro, o agacha la cabeza, o la tuerce y mira para otro
lado. Está en su mundo de reclusión innata. Y los juegos son
especiales, rutinarios, persistentes, cual si de un ritual se tra-
tara, como ordenar siempre de la misma forma distintos
objetos, con irritación y rabieta si alguno se le cambia de
posición. Luego vienen las estereotipias motóricas en forma
de aleteo de manos, movimientos de rotación, golpeteos de
manos… y las risas inmotivadas… Y todo ello en un estado
de ausencia de reconocimiento del entorno, con distintas
reacciones a los sonidos: a veces se asustan enormemente
por un bocinazo, un ruido de tumulto… o al contrario, se
comportan como sordos totales. Es una pieza que no acaba
de encajar bien en la sociedad. 

Todo ello persiste a la hora de ir a la escuela: se aísla, su
rendimiento es escaso, no entiende los chistes, ni las segun-
das intenciones pues para él todo es literal, ni miente con
picardía… y puede sufrir las burlas de sus compañeros lo
que incrementa más aún su innata pasión por la soledad. 

Lo visto hasta ahora, ha de ser apreciado no como hechos
aislados sino conjuntados y persistentes en el tiempo, varia-
bles con la edad pero con un nexo común: el fallo en la rela-
ción social y afectiva, la comunicación verbal y expresiva
y los intereses restringidos a áreas concretas, inmutables,
rutinarios y cuyos cambios le originan un gran disturbio en
su comportamiento. 

Si no se ha diagnosticado antes, ya empieza a ser tarde
para el tratamiento, porque cuando sospechado, ya debió
de haber sido instaurado.

Lo dicho hasta ahora es el paradigma del autismo puro.
Pero no todos son así, porque la variabilidad expresiva hace
que el cuadro clínico no esté perfilado dentro de un marco
estricto de síntomas, sino que es un espectro de amplia anchu-
ra: desde formas menores a mayores, con o sin afectación inte-
lectual, con mayor o menor grado de implicación de la rela-
ción afectiva (¿puedo decir amor externalizado?), con dis-
tintas dificultades de comunicación de verbo y expresión…

¿CUÁNTOS HAY Y POR QUÉ?

Hasta hace pocos años, el Autismo era una cosa rara para
la mayoría de los pediatras generales. Una gran parte de los
niños que mostraban alguno de los rasgos orientativos, eran
definidos por el síntoma que asociadamente se da en ellos
con alta frecuencia: el retraso psico-motor o el déficit de
aprendizaje escolar más tarde, y se ponían en manos de los
equipos de Atención Temprana o de los equipos de Orien-

tación Escolar, o del psiquiatra. Se buscaba la causa posible
de su déficit y si se encontraba (menos veces de las desea-
das), se tipificaba como retraso mental de tal origen, con
componente autista. Si no se hallaba, como de causa des-
conocida. Esto era así tanto para las formas puras como para
las asociadas o sindrómicas, así llamadas porque aúnan otros
problemas o síntomas: malformaciones o dismorfias, défi-
cits sensoriales, alteraciones funcionales viscerales… y en
cuyo caso el interés del pediatra era mayor porque las posi-
bilidades de encontrar un origen orgánico (cromosomopa-
tía, enzimopatía…) era superior.

Sin embargo, desde hace 10 años, la situación ha cam-
biado: se dice que en los últimos 40 años los diagnósticos
de autismo se han multiplicado por 10, y que la incidencia
de las formas puras es ahora de 1 o 2 niños por cada 1.000
mientras que los trastornos relacionados, la entidades que
asocian componente autista es de 2 a 6 por 1.000. ¿Qué ha
pasado? ¿Acaso estamos viviendo una epidemia? ¿Habrá
algún factor externo, ambiental, que condicione esa explo-
sión de diagnósticos? No parece tal. Los niños y adultos
autistas estaban ahí, pero no se diagnosticaban adecuada-
mente: eran simplemente personas con algún grado de défi-
cit mental y sus manías, o eran gente rara, poco sociable, o
acaso tímidos extremos. Así se decía de ellos.

Se buscaron causas exógenas: desde excipientes de vacu-
nas, posibles infecciones víricas intrauterinas, condicionantes
de padres de alto nivel social y emocionalmente fríos… pero
sin negar la posibilidad de que algún agente externo pueda
tener cierto grado de influencia, las evidencias actuales van
más por el camino de un origen genético del autismo puro,
más poligénico que monogénico, y por cuya combinación
genética se expliquen las distintas intensidades del ser autis-
ta. Esta investigación está ahora abierta y cabe que en un
tiempo se pueda dar un diagnóstico genético de predispo-
sición e incluso de plena afirmación.

EL DIAGNÓSTICO

Pero la familia y el pediatra siguen siendo las piezas bási-
cas de la sospecha diagnóstica. La familia porque se alarma al
apreciar que su hijo, nieto… no es como los demás niños en
los signos precoces del desarrollo psicomotor y afectivo, y el
médico, porque oye las preocupaciones, pregunta, explora y
pone en marcha la investigación clínica y complementaria. A
partir de aquí, empieza un camino que puede ser de por vida. 

Ante la posibilidad de que el niño que viene a la con-
sulta tenga algún rasgo autista, se aplica uno de los proto-
colos diagnósticos –y hay varios adaptados para edades dis-
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tintas, tal como el Cuestionario para el Autismo en niños
pequeños: CHAT, diseñado para la detección a los 18 meses,
que con fiabilidad elevada es de ejecución rápida (unos 15
minutos)–. Se hacen una serie de preguntas a los padres y
tras ello el pediatra valora las reacciones del niño. Con la
puntuación obtenida, se orienta a la existencia o no del autis-
mo y la asociación o no con retraso mental. Con ello, se abre
una puerta que puede llevar a buen puerto: el tratamiento
precoz, psico-pedagógico y conductual.

Preguntas a los padres (o a la cuidadora)
1. ¿Sonríe frente a la sonrisa del adulto?
2. ¿Hace pucheros cuando ve llorar a alguien?
3. ¿Cambia de expresión al cambiar la del adulto?
4. Normalmente, ¿Mira a los ojos cuando se le habla?
5. ¿Pide cosas señalando con el índice?
6. ¿Mira al sitio que se le señala?
7. ¿Señala con el dedo para mostrar interés, compartir...?
8. ¿Muestra, ofrece o da objetos o juguetes para iniciar una

actividad en común?
9. ¿Intenta atraer la atención hacia lo que hace?
10. ¿Se alegra al ver a sus padres o hermanos tras una ausen-

cia y se disgusta ante extraños?
11. ¿Disfruta con juegos interactivos: cinco lobitos...?
12. ¿Parece ignorar a las personas y/o prefiere estar solo?
13. ¿Se ha sospechado sordera y/o parece que oye unos

sonidos sí y otros no?
14. ¿Suele buscar consuelo cuando se hace daño?
15. ¿Realiza movimientos repetitivos (balanceos, alete-

os, giros, etc.)?
16. ¿Juega por ej. con un coche imitando el ruido del motor?
17. ¿Juega a hacer como si bebiera de una taza o a dar de

comer a una muñeca?
18. ¿Se interesa por otros niños?

NOTA: Normalidad, es contestar SÍ a todas, menos a las 12,13 y 15.

Observaciones del explorador (en la consulta)
1. ¿Establece fácilmente contacto ocular? (cuando se le mira

de cerca)
2. ¿Mira, dirige su atención a donde se le señala? (mirán-

dole a la cara e indicando con el dedo)
3. Si le ofrece una muñeca y una cuchara ¿Le da de comer?
4. ¿Reacciona apropiadamente a sonidos diversos? (can-

ciones, timbre, perro…
5. ¿Realiza repetidamente algún movimiento físico? (este-

reotipias) 
6. ¿Acepta jugar a juegos de tipo interactivo? (toca palmi-

tas, que viene papá…) 

7. Si se le pregunta por la localización de algún objeto muy
conocido ¿Lo señala?

NOTA: Normalidad, es contestar SÍ a todas, menos a la 5.

Valoración: La puntuación señala los puntos que no
realiza.
– Entrevista a los padres

- Entre 0 y 5: Puntuación normal.
- Entre 6 a 10: ¿Retraso mental? No autista. Hacer segui-

miento.
- Entre 11 y 18: Posible autismo. 

– Observación clínica
- Entre 0 y 3: Puntuación normal
- Entre 4 y 7: Derivar a psiquiatra (sobre todo, si coin-

cide con puntuación superior a 8 en la sección A).

Mas no sólo existe la discriminación en la consulta del
pediatra. Las puericultoras en Guarderías y Escuelas Infan-
tiles, los profesores de las etapas escolares iniciales… tienen
acceso a algunos de los carteles diseñados para la detección
precoz (Fig. 1). Y ellos son los que pueden dar la voz de alar-
ma. 
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EL PRONÓSTICO

Pero las manifestaciones autistas tienen un amplio espec-
tro de expresión. Hay un porcentaje de personas que tienen
una capacidad intelectual normal o incluso muy alta para
algunos aspectos concretos. Se dice que personajes que han
sido fundamentales en la ciencia, en la economía o verda-
deros artistas en la música, tenían rasgos autistas: no eran
buenos en la relación social ni en la afectiva. Por esta razón,
personas con alta capacidad en algún aspecto concreto de
la mente, pueden fracasar en la vida porque no obtienen
rendimiento de sus virtudes.

Puedo adelantar aquí una aproximación pronóstica de
la persona autista, que no lo va ser solamente en la infan-
cia, sino durante toda su vida:
– Será mejor si: Su inteligencia es normal, el lenguaje se

desarrolla adecuadamente, el temperamento es agrada-
ble, vive en un ambiente familiar y social integrador, y
con un diagnóstico precoz, es temprana la intervención
educativa, y la terapia conductual.

– Será peor si: La inteligencia está disminuida, el lenguaje
es pobre o ausente, asocia déficits neurológicos, senso-
riales o epilepsia, no se ha diagnosticado precozmente,
y el ambiente familiar y social en el que se cría es des-
favorable, acaso negativo, no integrador y sin colabora-
ción con el tratamiento. Con este cúmulo de circuns-
tancias, el porvenir es desesperanzador.

EL SÍNDROME DE ASPERGER

En 1944, Hans Asperger, pediatra austriaco, dio a cono-
cer una forma especial de autismo en donde lo afectado era
práctica y exclusivamente el área social, mientras que la
capacidad intelectual habitualmente era normal o alta. Su
trabajo fue desconocido durante muchos años hasta que fue
descubierto por Lorna Wing en 1981, dándole el honor de
su nombre al bueno de Hans: síndrome de Asperger. Y hoy,
en 2010, aún no sabemos cual es su causa.

Aquí, los síntomas tienen unas particularidades como
son que tras un cierto retraso en el aprendizaje verbal, apa-
rece luego un lenguaje especial, sobredimensionado y con
cierto toque de seriedad y monotonía en la entonación y
expresión, como si de un adulto se tratara siendo un niño,
sin mirar al interlocutor, y con un discurso que no se deja
interrumpir… tal como lo describió el propio Asperger.
Habla sólo de lo que le interesa, y no escucha al otro. Los
primeros meses de su vida pueden pasar desapercibidos, o
acaso se podrían apreciar algunos rasgos menores del fallo

en la relación social y afectiva. Por ello, el diagnóstico suele
hacerse después de los 2 años. Y también aquí la mayoría
son hombres, aunque cabe que el diagnóstico en las muje-
res sea menor porque su sintomatología es menos llamati-
va, menos intensa ¿Será porque la innata tendencia feme-
nina a hablar y a relacionarse socialmente se conjuga mal
con las características aspergerianas? Luego aparecen las
aficiones, discordantes con las comunes de su edad: acaso
astronomía, egiptología, lectura compulsiva de temas con-
cretos… juegos para los que tienen habilidades especiales o
capacidades artísticas excepcionales: pueden aprender solos
a tocar el piano… Y todo ello con muy escasa relación con
los de su entorno, máxime con los compañeros de colegio o
barrio. Súmese la dificultad congénita para entender las
señales emocionales de los demás y para expresar las pro-
pias, la rigidez de su comportamiento y las manías de per-
feccionismo en lo que es de su interés. Todo ello lleva a una
disarmonía en la función cerebral y de ahí pueden derivar-
se otros problemas como la ansiedad y la depresión, la hiper-
actividad y el déficit de atención… y el fallo escolar. Y si no
se detecta a tiempo y se inicia el tratamiento, el fracaso en
la vida por venir. 

La valoración ante un supuesto Asperger se basa en la
aplicación de Protocolos como la Escala Australiana (reco-
gida en Equipo Deletrea), que cuantifica, entre otros, el grado
de:
I. Habilidades sociales y emocionales: ¿Sabe jugar con otros

niños? ¿Los busca en el recreo o prefiere estar solo?
¿Interviene socialmente a destiempo o de forma inade-
cuada? ¿Entiende las expresiones emocionales?...

II. Habilidades de comunicación: ¿Sabe encontrar un segun-
do sentido a las frases? ¿Es monótono en su forma de
hablar sin enfatizar en lo importante? ¿Procura evitar el
contacto visual en las conversaciones? ¿Su lenguaje es
demasiado preciso o pedante? ¿Lleva el tema de las con-
versaciones a lo que a él le gusta sin importarle cortar la
frase a los demás?...

III. Preferencias de conocimientos: ¿Están por encima de lo
habitual para su edad? Lee compulsivamente sobre
temas que no suelen ser los comunes a su edad como
por ej. prefiere profundizar en astronomía y no le tien-
tan los libros de aventuras. ¿Tiene una excelente memo-
ria de detalles de tiempo atrás ya olvidados por la mayo-
ría?
A lo que se suma el miedo o angustia inusual a algunos

sonidos del ámbito normal o a ruidos estridentes ocasiona-
les, caricias suaves, lugares atestados de gente…o la ten-
dencia a aletear las manos, balancearse o a mostrar tics facia-
les, máxime si está nervioso, o el umbral alto para el dolor.
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LOS “SAVANT”

A finales del S. XVIII, Benjamín Rush describe un pacien-
te psiquiátrico que hacía sorprendentes cálculos numéricos
en cuestión de segundos, denominándole “idiot savant”,
porque en otros aspectos de su intelecto estaba disminuido.
Un siglo más tarde, Sir Langdon Down usa el mismo tér-
mino para las personas que con bajo cociente intelectual tie-
nen alguna y concreta habilidad mental. Desde entonces,
estos excepcionales y discordantes casos han sido objeto de
estudio para conocer que secretos guarda nuestro cerebro
que es capaz de tan extraordinarias luces. Pero incluso con
la aplicación de las más sofisticadas técnicas, no se ha podi-
do llegar a un conocimiento de su causa íntima. 

¿Se dan con frecuencia estos rasgos? No. Se evalúa que
uno de cada 2.000 deficientes mentales tiene alguna habi-
lidad inesperada: artística, numérica, memorística, linguís-
tica… y que la mitad de los “savant” tienen algún rasgo
autista. Y si consideramos a la generalidad de los autistas,
uno de cada 10 tiene alguna capacidad excepcional para algo
fuera de lo común. Son los llamados autistas sabios. 

Para todos los “savant”, su facilidad numérica, o su
memoria fotográfica persistente y exacta es tan natural como
la de andar sin pensar en que hay que guardar el equilibrio
y mover alternativamente las piernas, pero en general, su
uso queda limitado por el fallo en otros aspectos intelec-
tuales: son bibliotecas cerebrales de libros cerrados. Y tam-
bién aquí se da el caso de que la mayoría son varones.

Pero no todos los “savant” son deficientes mentales ni
autistas, aunque puedan asociar alguna excentricidad o rare-
za en su comportamiento social, en sus relaciones afecti-
vas… sin entrar de lleno en el campo patológico, aunque sí
pudieran rozarlo. Ni tampoco todos son congénitos, pues
se han descrito formas adquiridas tras lesiones cerebrales
en que con o sin detrimento de otras, se destapaban capa-
cidades inusitadas y desconocidas por el paciente. Nuestro
cerebro sigue estando lleno de enigmas.

OTROS TRASTORNOS DEL ESPECTRO AUTISTA (TEA)

Muchas otras formas de expresión autista existen, por-
que cada persona tiene sus propias características, e inclu-
so en los casos en que en una familia se da más de un pacien-
te, estos pueden ser diferentes en su expresión. Así, no todos
encajan en los cuadros neuro-psiquiátricos vistos previa-
mente y por ello hay que considerar el Trastorno Desinte-
grativo Infantil, encuadrable en algunos casos en lo que
antes se denominaba Demencia Infantil de Heller, y que tras

un tiempo de normalidad clínica que incluso puede llegar
a los 2 años, muestran una regresión progresiva de lo adqui-
rido en lenguaje, comportamiento social, control de esfín-
teres, habilidades motoras… apareciendo manías motóricas
repetidas y formas de comportamiento anómalas. En estas
situaciones, hay que valorar la posibilidad de estar ante un
error innato del metabolismo, tal como ocurre en la enfer-
medad de Sanfilippo, en una forma de neurolipidosis de
manifestación tardía…

Y cuando no encaja en cuadro alguno de los anterio-
res, ni se define una causa primaria, estamos ante un Tras-
torno General del Desarrollo no Específico: reúne datos
del espectro autista, asocia déficit intelectual, frecuentes con-
vulsiones y suele ser varón.

AFECCIONES CONCRETAS QUE PUEDEN ASOCIAR
RASGOS DEL ESPECTRO AUTISTA

En ella, la causa, siempre genética, es conocida:
– El síndrome de Andreas Rett, más frecuente en niñas

(lo que rompe la tradición masculina del autismo), de tam-
bién variable expresión, que en su forma clásica se mani-
fiesta por una microcefalia manifestada post-natalmente
y que asocia tras un periodo de meses de normalidad (o
pseudo-normalidad), un freno e incluso regresión mental,
con movimientos repetidos de los que el paradigmático
es el frotarse las manos como si de lavarlas se tratara, acom-
pañándose de fascinación por la música y el agua, alte-
raciones EEG… Además, hay formas de manifestación
neonatal, sin periodo de latencia, y otras con lenguaje pre-
servado, sin olvidar los varones con microcefalia y retra-
so mental habitualmente importante. Una minoría (entre
un 3-10%), tienen algo del comportamiento autista. Su ori-
gen está en una mutación, microdeleción o duplicación
del gen MECP2, situado en Xq28, habiéndose identifica-
do otros (CDKL5 con convulsiones, y FOXG1 de mani-
festación post-neonatal precoz) que pueden originar expre-
siones parecidas. Lo más sorprendente de este cuadro clí-
nico, es que hay familias en las que la alteración identifi-
cada en una paciente en el gen MECP2, se encuentra en
su madre o en otra hermana, clínicamente normales, y ello
derivado muy posiblemente de la inactivación del cro-
mosoma X portador de la mutación. Ello implica una total
inseguridad a la hora del asesoramiento genético, cuya
transmisión se hace bajo el patrón dominante ligado a X. 

– El síndrome FRAXA o fragilidad Xq27, es la causa here-
ditaria más frecuente de retraso mental, y la segunda
genética tras el S. de Down, haciéndolo merced al meca-
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nismo de transmisión semidominante ligado a X. La
mayoría son varones con grados variables de retraso psi-
comotor y déficit mental en la vida adulta. Asocian retra-
so inicial del lenguaje, con ecolalia posterior, risa inmo-
tivada y a destiempo, hiperactividad y déficit de aten-
ción, y suelen tener orejas grandes y despegadas, cierto
grado de macrocefalia, cara alargada y a veces con asi-
metría, tendencia a la hiperlaxitud ligamentosa (con
mayor incidencia de prolapso de la válvula mitral), y a
partir de la pubertad, macroorquidismo llamativo sin
mayor líbido. Sin embargo, entre un 15-20% pueden tener
algún rasgo autista: no miran a los ojos, rechazan el con-
tacto físico, asocian estereotipias, se retraen en lo social…
La identificación, por técnicas de genética molecular,
permite hallar la mutación completa (más de 200 expan-
siones del triplete CGG) y déficit consiguiente en la for-
mación de la proteína FMR1, lo que conlleva las mani-
festaciones clínicas obligadas en los hombres, o el esta-
do de premutación (entre 50 y 200 expansiones) tanto en
hombres y mujeres (varones y mujeres sanos portado-
res), o la mutación completa en mujeres, que pueden ser
de inteligencia normal o disminuida. Un hecho intere-
sante es que en el caso de la premutación, las mujeres
tienen mayor incidencia tanto de menopausia precoz
por fallo ovárico, y de inestabilidad emocional, mien-
tras que los varones, de temblor y pérdida de memoria
a edades relativamente precoces en la vida adulta. El
consejo genético es fundamental tras el descubrimiento
de una persona afectada (se evalúa en 1/4.000 varones
y representa el 2% de todas las personas con rasgos autis-
tas), sabiendo que tras una mujer o un varón con este
déficit mental, hay obligadamente una madre portado-
ra (la expansión sólo se amplifica en la meiosis mater-
na), y que tras ella puede haber un abuelo portador de
premutación o una abuela con pre o mutación comple-
ta, y de ahí se ha de seguir el hilo conductor para el ase-
soramiento genético familiar como único mecanismo de
prevención, dado que no existe tratamiento curativo. 
Otras afecciones pueden asociar rasgos autísticos, aun-

que con una baja tasa de incidencia. Ellas son la Neurofi-
bromatosis de Von Recklinghausen (NF1), afección de
transmisión autosómica dominante, de manifestaciones clí-
nicas evolutivas: manchas café con leche y efélides, neuro-
fibromas puntuales o plexiformes, deformidades óseas en
etmoides o raquis preferentemente, nódulos de Lisch, glio-
mas del nervio óptico y otros riesgos tumorales…y que
puede cursar con macrocefalia y dificultades de aprendizaje
que junto a algún rasgo de fallo en la comunicación social,
aislamiento… remeda al autismo. 

Otra entidad relacionada es la Esclerosis Tuberosa de
Bourneville, sospechada ante manchas hipocrómicas habi-
tualmente de forma lanceolada y confirmadas con la lám-
para ultravioleta, que en la etapa pediátrica puede cursar
de forma poco sintomática mientras no aparezcan convul-
siones, calcificaciones cerebrales, afectación en la piel, cora-
zón o quistes renales… y cuya demostración genética pasa
por el estudio de los genes TSC1 y 2.

Además, se ha citado componente autista en niños con
Alteraciones Cromosómicas: en S. de Down (trisomía 21),
al igual que en otras cromosomopatías estructurales:
del(22q13) o dup(15q11-13) que significan 1-2% de TEA, o
deleción de la misma región en el cromosoma materno (S.
de Angelman), en 7q22 (gen RELN) o en 7q31 (gen MET)…,
bien visibles al microscopio, bien detectadas por técnicas
citogenético-moleculares (MLPA subteloméricas, CGH
arrays), y que significan entre un 10-15% de los niños y niñas
que se estudian por TEA (Brkanac).

Ocasionalmente concurren en patologías de causa géni-
ca como el S. de Smith-Lemli-Opitz, metabolopatía del coles-
terol por error innato del metabolismo de su enzima pre-
cursora (colesterol reductasa) y transmitido de forma auto-
sómica recesiva (Gen DHCR7), que condiciona una encefa-
lopatía de grado intenso con dismorfias faciales, genitales…,
o en la forma congénita de la Miopatía de Steinert, de patrón
autosómico dominante y debida a la expansión patológica
del triplete CTG…, o en el S. de Smith-Magenis, el de Cow-
den-Bannayan-Riley-Ruvalcaba (gen PTEN) (Herman), el
de Juan Sotos (Gen NSD1)… 

También se han visto TEA en niños nacidos de madres
alcohólicas, con lesiones residuales de embriopatía rubéo-
lica, citomegálica, o por hidantoínas en el curso de trata-
mientos de embarazadas epilépticas, o en pacientes con fenil-
cetonuria, o con embriopatía thalidomídica…(Muhle)

Y por supuesto que es preciso plantear Diagnósticos
Diferenciales en algunos pacientes. Así, los niños en orfan-
dad recluida en asilos, muestran rasgos autistas que desa-
parecen al normalizar su vida de relación afectiva; niños con
hipoacusia y déficit visual que pueden remedar un autismo
precoz; el mutismo electivo y ocasional aunque repetido; la
esquizofrenia que ocasionalmente aparece en la primera
infancia tras un periodo de plena normalidad, con alucina-
ciones e ilusiones características, lenguaje incoherente…,
más ausencia de desarrollo social; el trastorno obsesivo-com-
pulsivo (TOC): Conducta y gustos inusuales, conservando
el lenguaje y las habilidades sociales y comunicativas; el
trastorno evitativo de la personalidad con ansiedad y nega-
ción a enfrentarse a algunas situaciones sociales… y por
supuesto el retraso mental de causa desconocida que puede
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tener algún rasgo de TEA pero en donde la valoración de
sus capacidades suele mostrar una línea bastante uniforme
frente al autista con retraso mental asociado en que hay pun-
tas de habilidades no sólo normales sino a veces superiores.

Todos ellos son discriminados por el psiquiatra infan-
til que es el que en última instancia pone en su justo sitio el
diagnóstico de la existencia o no de un Trastorno del Espec-
tro Autista.

Y CON TODO LO VISTO ¿CUÁL ES LA CAUSA DE LAS
FORMAS PURAS DE AUTISMO, QUE SIGNIFICAN
HASTA EL 90% DE TODOS LOS PACIENTES CON TEA?

Empiezo por decir que no existe un marcador biológico
común, por lo que el diagnóstico sigue apoyándose en la clí-
nica. Excluidas las formas sindrómicas como las leídas en
líneas precedentes, la investigación etiológica del Autismo
de Kanner y del S.de Asperger, es como decía un clásico
español sobre el largo puente del río Manzanares con tan
escasa agua: “Muchos ojos para tan pocas lágrimas”, pues
muchas son las investigaciones abiertas, y pocos y aislados,
los resultados. Sin embargo, hay suficientes conocimien-
tos para pensar que su causa no es única –lo que explica la
variabilidad expresiva–, más genética que ambiental y más
poli que unigénica. 

Clásicamente se estudió la incidencia familiar, la dife-
rencia entre gemelos y el reparto por sexos, con el hallaz-
go de la ostensible y mayor concordancia entre monozigo-
tos, la baja frecuencia en mujeres y la más alta intrafamiliar,
y sus resultados dieron las bases para excluir las teorías ini-
ciales del origen ambiental puro en familias emocionalmente
frías y con poca afectividad hacia sus hijos. 

Los datos a tener en cuenta son:
– El 95% son esporádicos. Las formas familiares, no siguen

patrón mendeliano.
– La concordancia es del 75% en gemelos monozigotos y

de menos del 10% para los dizigotos: demostración de
factores genéticos.

– El riesgo para un 2º hijo autista es de 5 a 6% (el general
para un único hijo afectado es 1/750): Por tanto, se incre-
menta en más de 40 veces.

– El predominio en varones es de 3-4/1 como media de
varios estudios. Se plantea así la posible influencia gono-
sómica en el marcaje cerebral.

– Se da en todas las razas y etnias, con alta incidencia en
judíos: ¿Consanguinidad? ¿Factor étnico?

– ¿Influencia de la añosidad reproductiva? Se ha publica-
do que la maternidad y/o la paternidad superior a 40

años favorecen el autismo en la descendencia. Así, por
cada 5 años de incremento en la edad materna, el ries-
go aumenta un 18%, o sea, una mujer de 30 años tiene
18% más de probabilidades de tener un hijo autista que
una de 25 años, y así sucesivamente. (Shelton)

– Dermatoglifos inhabituales: Número total de crestas digi-
tales disminuido por exceso de arcos, así como bajo valor
del a-b total y aumento del número de crestas palmares
aberrantes (Arrieta).

– Y cuando hay “Carga Familiar”: Trastornos de afecti-
vidad, ansiedad, timidez... en los padres, la pregunta es:
¿Se trata de un factor genético o es acaso ambiental?

PLANTEAMIENTO DEL ESTUDIO ANTE UN
PACIENTE

Como en todas las ramas de la medicina clínica, los pasos
a seguir son la anamnesis y la exploración, más las preguntas
dirigidas específicamente a conocer rasgos similares en otras
personas de la familia inmediata, las incidencias gestacio-
nales, del parto y periodo neonatal, el desarrollo psicomo-
tor y sus características afectivas, el ambiente de crianza…
y si con todo ello encontramos datos sugerentes de una
forma sindrómica (5-10% de casos), orientamos el estudio
de forma específica, tal como se recoge en la figura 2. 

Si aúna dismorfias, retraso mental, micro o macrocefa-
lia no familiares, epilepsia, sordera, déficit visual… el estu-
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Trastornos del espectro autista (TEA)
(Trastorno generalidado del desarrollo mental)
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dio es más genérico en la búsqueda de alteraciones cromo-
sómicas –más estructurales que numéricas–, y con frecuen-
cia se precisa para su identificación del cariotipo de alta cali-
dad. Si el cariotipo es normal, el estudio de regiones sub-
teloméricas, acaso la hibridación in situ fluorescente, o la
hibridación genómica (CGH arrays) que encarece obvia-
mente la investigación, aunque justificada plenamente cuan-
do hallamos la causa y podemos ofrecer un asesoramiento
genético eficaz. (Fig. 3).

El planteamiento anterior es válido para las formas
puras, pues en un 75% se suma algún grado de déficit men-
tal y en un 10-25% epilepsia, amén de la común macrocefa-
lia.

¿Y CUÁLES SON LOS RESULTADOS?

En un reciente estudio (Shen) de 933 pacientes con TEA,
y con relación hombre/mujer de 4.24/1, el cariotipo halló
alteraciones en el 2.23% y el estudio de expansión para el S.
FRAXA, tan sólo el 0.23%, mientras que por CGH arrays
para todo el genoma, el porcentaje de alteraciones cromo-
sómicas clínicamente significativas fue del 7%, predomi-
nando las deleciones sobre las duplicaciones (6.3/3.7). No
se halló patología alguna en los 31 pacientes con Asperger. 

¿QUÉ OTROS GENES PUEDEN ESTAR
RELACIONADOS CON LOS TEA?

Los estudios en familias en donde había más de una per-
sona afectada por TEA, han permitido señalar la influencia
de distintos genes cuyas mutaciones pudieran estar impli-
cadas en la causa del autismo, puro o sindrómico (Lintas): 
– Haploinsuficiencia del gen SHANK3/PROSAP2: 22q13.

(Involucrado en sinapsis) (1% TEA). Conlleva déficit
severo de lenguaje y sociabilidad (Moessner)

– Deleción o duplicación microcitogenética: 7q31-32 (gen
SPCH1): asocia ausencia de bulbos olfatorios e hipoa-
cusia. 

– Deleción Xq13 y Xq22.3 (genes NLGN3 y 4: neuroligi-
na) ¿Implican defecto en la sinaptogénesis?. Asocian tics
y ansiedad. (Thomas, Jamain) (<1% de TEA).

– HOXA1 (gen homeobox en 7p15), que muta en recesivo
para asociar autismo con sordera, anomalías tronco-ence-
fálicas y alteraciones visuales. (Bosley)

– Genes de susceptibilidad: Neurexina (NRXN 1, 2 ,3), en
2q32, 11q13, 14q24.3…Representan el 1.5% de TEA..
Suman variables síntomas tales como hiperactividad,

depresión, convulsiones, dificultades de aprendizaje y
acaso dismorfias (Kim).

– Genes involucrados en la mielinización: SLC25A12 en
el Cr2 que está involucrado en la función mitocondrial
y el mantenimiento de los niveles de ATP en la célula.
La mielinización afecta a la conectividad neuronal y ésta
puede se parte de la causa del comportamiento de las
personas con TEA. (Courchesne)

– GABRA4 y GABRB1, genes receptores GABA. Tienen
un papel en la ansiedad. Asociados con el autismo, su
disrupción puede manifestarse como epilepsia. 

– Captación de serotonina: En cerca de 30% de los indivi-
duos con TEA se observan niveles elevados de seroto-
nina. Al tratar a estos pacientes con inhibidores de la
reutilización de serotonina, los síntomas mejoran. Se
piensa que algunas variantes del gen 5-HTTLPR pue-
den contribuir a las manifestaciones de TEA.

– Y otros. 

Y CON TODO ELLO ¿QUÉ CAMINO DE
INVESTIGACIÓN SE SIGUE?

Belmonte y Bourgeron proponen un modelo de inter-
pretación biológica del ser autista en donde genes conoci-
dos de causas sindrómicas como el FMR1 (S.FRAXA),
MECP2 (S. RETT), PTEN (Cowden-Bannayan), TSC, NF1…,
originan modificaciones en la red neuronal de acción deri-
vándose de ello y en función de la especificidad de cada
uno, anomalías en el número, forma y conexión de las sinap-
sis que abocarían a déficit mental, desbalance entre excita-
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ción e inhibición (Glutamato-GABA) con susceptibilidad a
la epilepsia y fallos en el procesamiento de la información
neuronal, incremento del número de células cerebrales con
la macrocefalia habitual, y aumento de la serotonina que
tendría implicación en los trastornos obsesivos-compulsi-
vos. Esta podría ser una explicación para la Fragilidad Xq27,
el S. de Rett, la duplicación de 15q11-q13…

Para las formas no sindrómicas, la combinación de varios
polimorfismos con variable número de copias (CNV-s), esta-
rían implicados en desbalance en el desarrollo y función
cerebral del ser autista, lo que apoya el concepto de heren-
cia oligogénica propuesto por Brkanac, en la cual hay un
efecto aditivo de genes de susceptibilidad para el autismo,
los cuales presentan en su secuencia un número variable de
copias de nucleótidos normales. El conocimiento de losras-
gos genéticos de las familias con más de un afectado, puede
llevar a diseñar biochips que permitan el diagnóstico bio-
lógico en las formas puras.
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VIERNES 23 DE ABRIL, 16.00 A 17.00 H, SALÓN DE ACTOS
Sesión nº 1: Pediatría general

Moderadores: Dra. Isolina Riaño Galán y 
Dra. Susana Alberola

1. ANEMIA HEMOLÍTICA POR ANTICUERPOS FRÍOS EN LA
EDAD INFANTIL: REVISIÓN DEL PROBLEMA A PROPÓSI-
TO DE TRES CASOS. Redondo Sánchez D, Fernández Alvarez D,
Muriel M, Lozano Losada S, Gallego Delgado L, Lamas C, Alvarez
AB. Hospital Clínico Universitario de Salamanca.

La anemia hemolítica auto inmune (AHAI) es un proceso rela-
tivamente frecuente en la edad infantil contando con una inciden-
cia de 1/80.000, producida por anticuerpos que se unen a la mem-
brana eritrocitaria ocasionando una destrucción precoz de los hema-
tíes. Cuando los Ac implicados reaccionan a temperatura fria se
conoce como AHAI por anticuerpos frios y este proceso incluye
la enfermedad por crioaglutininas y la hemoglobinuria paroxisti-
ca a frigore, sin olvidar los casos secundarios a procesos inmunes
(LES, drogas, linfomas, etc.).

Existen diferencias importantes en este tipo de hemólisis fren-
te a la producida por Ac caliente, tales como que los Ac suelen ser
IgM y el Ag eritrocitario diana el I o i. La hemólisis es debida a fija-
ción del complemento y ocurre en el espacio intravascular ocasio-
nando hemoglobinemia y hemoglobiniria que es la responsable del
color oscuro de la orina. En los niños la AHAI por Ac frios suele ser
secundaria a infecciones previas por Mycoplasma, víricas por EBV,
CMV o bacterias Legionella, E. coli.

Objetivos: Se presentan tres casos de AHAI por Ac frios segui-
dos en el S. de Pediatría del H. Universitario de Salamanca. Se
comentan las pruebas diagnósticas y el seguimiento de los casos
así como las peculiaridades de las AHAI por Ac firos.

Material: Caso 1: Paciente de 4años con AF de alérgicos e inmu-
nes. Refiere Hª de 20 h. de evolución con palidez, fiebre y orina

oscura. Decaimiento, subictericia y ausencia de visceromegalia. En
urgencias se detecta Hb 4,9 g/L, hematíes 1.510.000, reticulocitos
21,3%, hemoglobinuria ++++ sin hematuria, LDH:1.263U/L, Bi Indi-
recta: 4.3 mg/dl. Test de coombs directo ++++ aglutinando C3c y
C3d. Ciroagltininas positivas con especificidad anti I

Caso 2: Niña de 8ª, Hº catarral 1 sem. previa al ingreso. Refie-
re fiebre alta, vómitos, abdominalgia, ictericia y orina oscura de 2
días de evolución. Hb 9,7 mg/dl; hematíes 3.200.000, reticulocitos
1% LDH: 40204 U/L, Bi I: 10,6; GOT: 138, GPT: 5; GGT 20 U/L Ure-
mia 149 mg/dl, creatinina 1,67 mg/dl. Hemoglobinuria ++++, pro-
teinuria 500 mg. Test de Coombs positivo. Crioaglutininas Anti I y
Ac anti Donath-Landsteiner positivos. Ac frente Mycoplasma posi-
tivos. Se trata la IRenal forzando diuresis con furosemida e hiper-
hidratacion con evolucion favorable.

Caso 3: Paciente de 13 años que ingresa por ictericia y can-
sancio después de una estancia en la nieve. Buen estado general,
ictericia leve, no visceromegalia. Hb 11 g/dl. Hematies: 3.525.000,
reticulocitos 2,7%, 14.200, Ne 2000/mm3, plaquetas 180.000, GOT:
34, GPT: 28, LDH: 445, Bi. Indir: 10,3, haptoglobina 1,2 mg/dl.
Coombs ++++ para C3, IgM e IgG, Crioaglutininas anti I. Coagu-
lopatia con Ac antifosfolipídicos positivos, C3 88, Ac. ANA: 1/80.
La evolucion sin tratamiento siguió con hemolisis compensada y
esl estudio microbiologico apunto ainfeccion por Chlamydia pneu-
moniae por lo que recibe tto econ macrólidos sin mejorar la situa-
ción se descarta proceso expansivo así como inmune aunque solo
le falat un criterio para LES. A los 3 años de seguimiento persis-
ten todas las alteraciones y además una PTI que precisa tto. corti-
coideo con respuesta parcial.

Comentarios:
– Ante un cuadro agudo de anemia y orina oscura, uno del los

diagnósticos a manejar es la AHAI ampliando el estudio prac-
ticando test de Coombs y rto. de reticulocitos para su enfoque
diagnóstico.

– La hemólisis intravascular severa que suele acompañar éstos
procesos puede ocasionar I. renal por lo que en el Tto se debe
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hiperhidratar y forzar la diuresis como se hizo en uno de nues-
tros casos.

– El diagnóstico puede ser difícil si no se manejan las tomas a
la temperatura adecuada.

– Aunque en los niños la causa desencadenante suele ser infec-
ciosa pricipalmente por Mycoplasma, se debe hacer un segui-
miento para descartar otras causas subyacentes.

2. CARACTERÍSTICAS EPIDEMIOLÓGICAS DE LOS PACIEN-
TES PEDIÁTRICOS REMITIDOS A UNA UNIDAD DE SALUD
MENTAL INFANTIL. Melgar Pérez J, López Villar P*, Fernández
Tejada E**, Morán Poladura M, Fernández Fernández EM, Suárez
Castañón C, Meana Meana A*. Servicio de Pediatría. Hospital de Cabue-
ñes. Gijón. *CS La Calzada. Gijón. **CS Zarracina. Gijón. 

Objetivos: Conocer los características epidemiológicas de los
pacientes pediátricos remitidos a una unidad de salud mental infan-
til. 

Material y métodos: Estudio observacional, descriptivo y retros-
pectivo en el que se analizan todas las consultas pediátricas (de eda-
des comprendida entre 0-14 años) derivadas a la unidad de salud
mental infantil del área sanitaria V de Gijón (Asturias) durante el
año 2008.

Resultados: Durante el año 2008, se han atendido un total de
833 pacientes siendo más frecuentes las consultas en varones con
un 65%. La edad media de pacientes ha sido de 9 años, teniendo
una media de 5 consultas por paciente. La patología más frecuen-
te han sido los trastornos de atención e hiperactividad (TDAH) con
un 5% seguidos de trastornos por separación (3,1%). Según el sexo,
en varones los motivos más frecuentes de consultas fueron el TDAH
(6,3%) seguido de los trastornos generalizados del desarrollo (3,9%)
mientras que en mujeres fueron más frecuentes los trastornos de
separación de los padres (3,8%) seguidos de trastornos de ansiedad
(3,2%).

Conclusiones: Los trastornos psiquiátricos son importantes
durante la edad pediátrica. Los varones y los niños durante la puber-
tad son los más susceptibles de padecer patología psiquiátrica. El
TDAH es el principal motivo de derivación a una unidad de salud
mental infantil, existiendo claras diferencias según el sexo.

3. RELACIÓN DE LA DIABETES MELLITUS TIPO I CON
OTRAS ENFERMEDADES AUTOINMUNES. Bertholt ML, Luzu-
riaga C, Caldeiro MJ, Villegas N, Rebollo A, Palenzuela I. Servicio
de Endocrinología Pediátrica. Hospital U. Marqués de Valdecilla. San-
tander.

Introducción: Es conocida la relación entre diabetes mellitus
tipo I (DBT1) y otras enfermedades autoinmunes como tiroiditis,
enfermedad celíaca e incluso vitíligo. Dicha asociación es relati-
vamente frecuente. Sin embargo el hallazgo de otras patologías de
este origen, como gastritis o hepatitis, es menos habitual. 

Material y métodos: Se describen las historias clínicas de tres
niños diagnosticados de diabetes tipo uno, que posteriormente pre-
sentaron manifestaciones de otras enfermedades autoinmunes. 

Resultados: los datos de los pacientes se exponen en la Tabla I.
Comentarios: En el seguimiento de los niños con diabetes debe-

mos estar atentos a los hallazgos clínicos y de laboratorio, consi-
derando las diversas enfermedades de base autoinmune entre los
posibles diagnósticos, aunque no se trate de las más frecuentes. Las
dos patologías que han presentado nuestros pacientes son graves.
Se pensará en hepatitis autoinmune si hay aumento de transami-
nasas, elevación de inmunoglobulinas y anticuerpos anti-nuclea-
res positivos. Actualmente se plantea el tratamiento precoz con cor-
ticoides, con el fin de evitar el fracaso hepático. Ante un dolor abdo-
minal persistente, descartadas otras patologías, incluida la presen-
cia de Helicobacter pylori se considerara la gastritis autoinmune.
La misma se asocia con anemia perniciosa, mayor riesgo de tumo-
res carcinoides y adenocarcinoma gástrico. 

4. ELEVADO GASTO ENERGÉTICO POR MASA LIBRE DE
GRASA EN LA DELGADEZ CONSTITUCIONAL. Garrote R,
Marugán JM, Moreno E, Abad S, RedondoMP1, Alonso-FranchM1,
Calvo C, Torres MC. Servicio Pediatría, Hospital Clínico Universitario
Valladolid. 1Nutrición Humana, Facultad de Medicina Valladolid. 

Introducción: La delgadez constitucional (DC) se define como
la delgadez no secundaria a una enfermedad orgánica o anorexia
nerviosa. Los mecanismos subyacentes a esta condición se desco-
nocen. 

Objetivos: El objetivo de nuestro estudio fue comparar el gasto
energético en reposo (GER) en niños y adolescentes con DC y los
niños con peso corporal normal, y describir la agrupación familiar
de casos de delgadez constitucional.

Métodos: Estudio analítico ambispectivo en 18 niños, 10 niñas
y 8 niños, con DC (6.8-19 años) utilizando como controles 18 niños
normales de similar edad y sexo (8-17 años) en fases de pubertad
equiparables. Los niños fueron clasificados de acuerdo a los recien-
temente publicados puntos de corte para delgadez del índice de
masa corporal (IMC) de Cole: Los niños con DC se situaban por
debajo de 18,5, siendo estable por lo menos en el último año, y entre
18,5 y 25 en el grupo control. El grupo con DC presentaba un IMC
entre 17-18.5 en 6 casos, entre 16-17 en 9 casos, y menores de 16
en 3 casos. Ninguno de los niños con DC mostraba síntomas de
enfermedad crónica, con normalidad en exámenes básicos de labo-
ratorio, incluyendo siempre hormonas tiroideas y determinación
de anticuerpos IgG/IgA antigliadina e IgA transglutaminasa tisu-
lar, con una ingesta calórica normal (por encima del 80% de las RDA
para edad y sexo, datos obtenidos en una encuesta prospectiva 3
días) y que no cumplen los criterios DSM-IV para la anorexia ner-
viosa. Además, se describe el IMC de los padres. La composición
corporal (masa grasa (MG) y masa libre de grasa (MLG)) fue cal-
culada por métodos antropométricos (pliegues cutáneos), y el GER
por calorimetría en ayunas (Deltatrac). Análisis estadístico: La com-
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paración de medias se realizó con el test de Mann-Whitney y para
las variables cualitativas se empleó la prueba de Chi cuadrado (*p
<0,05; **p <0,01; ***p <0,001).

Resultados: Todos los resultados se presentan como medias (x)
y desviaciones estándar (DE), respectivamente, en el grupo con DC
y grupo control (GC): Edad (años): 12,29 (2,63) y 12,54 (2,24), peso
(kg): 31.28 (8,09) y 47,36 (11,73)***, IMC (kg/m2) 14,23 (1,02) y 19,16
(2,32)***, MLG (kg) 26,93 (6,57) y 36,54 (7,92) **, MG 4,35 (1,84) y
10,82 (4,76)***, IMC del padre 21,26 (2,13) y 25,36 (3,85) **, IMC de
la madre 20,79 (2,20) y 22,16 (2,79) (p = 0,16). El GER fue significa-
tivamente menor en el grupo de DC (1106,5, 240.72) que el GC

(1353,3, 270.01) *. Sin embargo, el cociente GER/kg de MLG fue
mayor en el grupo de DC (x, intervalo de confianza de la media del
95%, y DE): 41,39 (40.33-42.45), 2,36, que en el grupo control: 37,37
(35.93-38.81), 3.06 ***. 8/36 padres (5 mujeres) del grupo de DC
tuvieron un IMC menor de 18,5, y sólo 2/36 padres (1 mujer) en
el GC (p = 0,046). 

Conclusión: Los niños y adolescentes con delgadez constitu-
cional presentan un menor gasto energético en reposo, pero corre-
gido por la masa libre de grasa es mayor que en el grupo control.
Hemos observado una tendencia familiar a la delgadez constitu-
cional.
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TABLA I.

Paciente uno Paciente dos Paciente tres

Sexo y edad actual M, 21 años M, 5 años y 8 meses H, 11 años y un mes 
Antecedentes personales Sin interés Sin interés Sin interés 
Antecedentes familiares Tíos maternos: artritis reumatoide Abuelos materna y paterna: Tía materna: hipotiroidismo 

DBT2 

Debut diabetes 1 

Edad al debut DBT 22 meses 2 años y 1 mes 9 años y 10 meses
Clínica al debut Tríada clásica (poliuria, polidipsia, polifagia). Pérdida ponderal
Glucemia/Cetonemia 668 mg/dl/cetonuria 736 mg/dl/3,8mmol/L 320 mg/dl/6,6mmol/L
Estado ácido/base Acidosis metabólica compensada
Sodio 129 mg/dl 129 mg/dl 134 mg/dl
HbA1c ¿? 11% 14,8%
Péptido C-pico tras glucagon 0,08 ng/ml 0,4 ng/ml 0,26 ng/ml
Hemograma, Bioquímica, Hormonas 
tiroideas y GH Normales
Pauta inicial insulina NPH + Regular NPH + Lyspro

Enfermedad autoinmune concomitante

Edad al estudio 9,12 años 4,6 10 
Clínica asociada No Dolor adominal
Motivo del estudio Elevación de transaminasas Dolor adominal persistente, descartadas otras patologías
IgA (N10-263 mg/dL) normal normal 278 mg/dl (elevada)
IgE (N<100UI/ml) 144 - -
IA2 - negativo 84
Ac Anti-insulina - positivos positivos
Ac Anti-gliadina; Anti-transglutaminasa; Negativos reiteradamente
Anti-reticulina; Ac Anti-tiroglobulina; 
Ac Anti-peroxidasa tiroidea.
TSI -
Ac Anti-nucleares 1/1280 - negativo
Ac Anticélulas paritales gástricas - Positivos Positivos 
HLA DR3/DR4 DR3/DR4 DR3/DR4

DQ2/DQ3 DQ2/DQ9 DQ-
Dignóstico presuntivo Hepatitis autoinmune Gastritis autoinmune
Biopsia Hepática (pendiente) Gastritis crónica atrófica Gástrica (pendiente)
Conducta Corticoides Omeprazol
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5. REVISIÓN DE LOS CASOS DE ACONDROPLASIA EN
NUESTRO HOSPITAL DESDE 1975 HASTA 2009. González Sán-
chez M, Larrea Tamayo E, Morales Luengo F, Alcántara Canabal L,
Llano Rivas I*, Fernández Toral J*. Servicio de Pediatría, *Servicio de
Genética. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo. 

Introducción: La acondroplasia es un tipo de osteocondrodis-
plasia y es la causa más frecuente de hipocrecimiento patológico
por este motivo. Asocia una alta morbimortalidad. Responde a una
herencia autosómica dominante. En un 80% de los casos se trata de
una neomutación que ocurre en el gen FGFR 3 (4p16.3., uno de
los receptores de factores de crecimiento de los fibroblastos) y en
un 95%, es una sustitución de glicina por arginina en el codón 380
(G380A) en el dominio transmembrana,. 

Métodos: Revisamos los casos de acondroplasia diagnostica-
dos en nuestro hospital entre los años 1975 y 2009. Describimos las
características epidemiológicas y las complicaciones aparecidas.
Analizamos también el resultado del estudio genético.

Resultados: Hemos diagnosticado 18 pacientes con acondro-
plasia. Un 50% de ellos son varones y un 50% son mujeres. En un
66% se realizó el estudio genético, demostrándose en todos la muta-
ción G380A, siendo de novo en el 94,4%. Sólo uno tenía el antece-
dente de su madre afectada. Un 44,4% de los casos fueron diag-
nósticos prenatales, y el resto efectuados en el periodo neonatal,
salvo un paciente que fue realizado a los dos meses de vida. La edad
media de los padres en la gestación fue de 40 años en el padre y de
28,5 años en la madre. El 22,2% presentaron bronquitis de repeti-
ción, predominantemente en los dos primeros años de vida, de habi-
tual evolución favorable, salvo un paciente que falleció por insu-
ficiencia respiratoria a los 6 años de edad. Por otitis de repetición,
fueron adenoidectomizados un 16,6%. Del 17% de los pacientes
diagnosticados de hidrocefalia, sólo en uno fue precisa la coloca-
ción de drenaje valvular ventrículo-peritoneal.

Conclusiones: La acondroplasia es una entidad que asocia posi-
bles complicaciones respiratorias, óticas, articulares y de circula-
ción del líquido cefalorraquídeo, además del hipocrecimiento disar-
mónico, que es el signo guía diagnóstico, más precoz. Un proto-
colo de seguimiento específico puede mejorar el pronóstico a corto
y largo plazo. El estudio genético es confirmatorio de los signos clí-
nicos y radiológicos, así como el método más precoz para una iden-
tificación prenatal. 

6. LEUCEMIA MIELOIDE CRÓNICA TIPO ADULTO: TRATA-
MIENTO CON INHIBIDORES DE LA TYROXIN-KINASA.
Lamas Pérez C, Muriel Sánchez M, Fernández Álvarez D, Gallego
Delgado L, Álvarez González AB, Mateos Diego A, Redondo Sán-
chez D, Lozano Losada S. Servicio de Pediatría. Complejo Asistencial
de Salamanca. Salamanca. 

Antecedentes y objetivos: La leucemia mieloide crónica (LMC)
es una enfermedad maligna caracterizada por la expansión en MO
de células stem asociadas a una lesión genética específica que es el

cromosoma de Philadelphia t(9,22) (q34;q11), gen bcr/abl. Este gen
tiene un potencial leucemígeno basado en una desregulación de la
actividad de la tyroxin-kinasa; como resultado ocurre una prolife-
ración celular disregulada con disminución de la adherencia del
estroma de la MO y reducida respuesta apoptótica a los estímulos
mutagénicos, consecuentemente se produce un elevado número de
granulocitos y de sus precursores inmaduros en sangre periférica.
Es poco frecuente en niños y están bien reconocidas tres fases de la
enfermedad: F. crónica, crisis blástica y fase acelerada. El tratamiento
actualmente recomendado, conociendo la actividad del gen bcr/abl
sobre la tyrosin-kinasa, es con imatinib mesilato que induce una
respuesta duradera en una alta proporción de pacientes.

Método: Presentamos un caso de LMC en una niña de 12 años
tratada con imatinib mesilato, comentando su respuesta al trata-
miento y evolución.

Caso clínico: Paciente de 12 años remitida por presentar aste-
nia de dos meses de evolución, artralgias erráticas, pérdida de 1 kg
de peso y un recuento de leucocitos de 234.000/mm3, Hb de 9 g/dl;
plaquetas de 680.000/mm3, buen estado general, adenias múltiples
<0,5 cm, esplenomegalia de 3cm. Frotis: mielocitos 34%, metamie-
locitos 11%, blastos 4%, cayados 5% y segmentados 30%. Eritro-
blastos circulantes 1%, reticulocitos 3,1%, LDH 1434 U/L. T. Pro-
trombina 63%, TPTa: 48,9, fibrinógeno 413 mg/dl, DD 0,66.

MO: Compatible con LMC en fase crónica. t(9,22) positiva en el
90% de las células. bcr/abl mayor positiva. PCR cuantitativa: 567,3
copias. En sangre periférica 64% de las células son bcr/abl positivas.

Recibe tratamiento con hiperhidratación, rasburicasa, hidrea e
imatinib a 300 mg/día obteniendo buena respuesta y buena tole-
rancia. A los 12 meses de tratamiento se aumenta la dosis de ima-
tinib a 400 mg/día por no haber alcanzado respuesta molecular
completa.

Conclusiones: El objetivo del tratamiento es conseguir res-
puesta hematológica en tres meses, remisión citogenética menor en
6 meses (35-60% de las células cromosoma philadelphia +) y mayor
a los 12 meses, respuesta molecular a los 18 meses; esta respuesta
la consiguen el 80% de los casos tratados con 400 mg de imatinib.
Se señala una supervivencia a los tres años del 94%, mientras que
la mortalidad asociada al TMO es el 40% en no emparentados.

El gen bcr/abl sirve para monitorizar la enfermedad residual,
las formas que se hacen resistentes al imatinib deben ser detecta-
das y ser tratadas con otros inhibidores de la tyroxin-kinasa. La res-
puesta al tratamiento es el principal factor pronóstico.

7. LEUCEMIAS DE CÉLULAS T: CONSIDERACIONES CLÍNI-
CAS Y METABÓLICAS, A PROPÓSITO DE DOS CASOS.
Redondo Sánchez D, Fernández D, Muriel M, Gómez de Quero P*;
Lozano Losada S, Alvarez González A, Fernández F*, Plata Izquier-
do B. S. de Pediatría. Unidad de Hemato-oncología. *UCI pediátrica. Hos-
pital Universitario de Salamanca. 

Introdución. La leucemia linfoblástica aguda es el proceso onco-
lógico más frecuente en la edad infantil representando el 32% de
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todos los casos, en el 15% de éstos, la clona tumoral deriva del timo-
cito ocasionando la leucemia linfoblástica de célula T (LLA-T) que
infiere un peor pronóstico y se caracteriza clínicamente por acom-
pañarse de linfadenopatía masiva, masa mediastínica, hiperleuco-
citosis y mayor riesgo de afectación del SNC. Estas peculiarida-
des cursan con verdaderas situaciones de emergencia por la com-
presión de la cava superior y el riesgo de lisis tumoral

Objetivo: Presentar dos casos de LLA-T vividos en el Servi-
cio de Pediatría del H. Universitario de Salamanca y destacar sus
características clínicas de debut de la enfermedad y las medidas
terapéuticas de emergencia además de la evolución clínica

Caso 1: Lactante de 7 m de edad, AF: Tio leucemia a los 62 años.
AP: Tercera gestación de padres sanos no consanguíneos; curso nor-
mal. Amniocentesis: 46 XX (madre: 38años). Parto a término, eutó-
cico. Líquido amniótico hemorrágico. Apgar 8/9/10. Fenotipo del
RN: macrocefalia, frente ancha, microftalmia bilateral, microcornia
y ausencia de transparencia ocular.

Hª Actual: Cuadro de 10 días de evolución consistente en tos sin
fiebre dos días previos notan tumefacción del cuello y de la cara por
lo que acuden al hospital donde se practica Rx tórax, apreciándose
un gran ensanchamiento mediastínico y signos de dificultad respi-
ratoria, que fueron empeorando, por lo que la remiten a nuestra
UCIP. Regular estado general, buena perfusión periférica. Macro-
cefalia (PC>P97). Angioma 3-4 mm preesternal. Microadenias late-
rocervicales y submandibulares. AC: Taquicardia. Soplo sistólico
II/VI en BEI. AP: SatO2: 90%. Leve tiraje subcostal. Sibilancias, ron-
cus y estridor inspiratorio. Abdomen: Hepatomegalia 2 cm. Esple-
nomegalia 3 cm. Hb: 11,5g/dL; Leucocitos: 17.820/µL (Ne: 21%, Li
80%), Plaquetas: 183.000/µL. Sospecha de blastos en sangre peri-
férica. LDH: 1463U/L. ácido úrico 7,8 mg/dL, PCR: 0,1mg/dL. Sos-
pecha de leucemia linfoblástica aguda con masa mediastínica y sín-
drome de vena cava superior,y elevado riesgo de sindrome de lisis
tumoral. Se inicia tratamiento con: Metilprednisolona (40
mg/m2/día)Alcalinización (Bicarbonato: 100 mEq/m2/día) y Ras-
buricasa (0,20 mg/Kg/día). 

CMF SP: 41% células blásticas: Ag precursores: TdT, CD34,
HLA-DR: Negativos. Ag B: CD19, CD10, CD20: Negativos. Ag T:
CD2, CD3, CD3c, CD4, CD5, CD7, CD8 Y RCT alfa/beta: Positivos.
RCT gamma/delta: Negativo. Ag mieloides: CD45: Positivo. CD13,
CD33, CD56, CD66, CD117: Negativos. ESTUDIO M.O: CITO-
GENÉTICA: Pérdidas en el 13q. HIS: Sonda RB1 en 200 células:
Positivo en 60% clonal (confirma pérdidas de13q). Reordenamien-
to MLL, BCR/ABL: negativos. LCR: Sin blastos.

Otras pruebas complementarias: Ecografía abdominal: Polies-
plenia. Hígado y riñones normales,Estudio cardiológico: Estenosis
Pulmonar leve. RMN craneal (3 m): Adelgazamiento del cuerpo
calloso. Ecografía cerebral (7 m): Dilatación biventricular principal-
mente derecha que sugiere atrofia cerebral de predominio frontal.
Oftalmología: Microftalmia, globo ocular con alteraciones en polo
anterior. AV compatible con ceguera. Leucocoria bilateral (catara-
ta congénita). Gammagrafía ósea: Sin alteraciones. Se diagnostica de
sindrome cardiofasciocutáneo y LLA-T. Recibe quimiterapia para
LLA-AR obteniendo una respuesta tardia consiguiendo remision

completa y finalmente Trasplante alogénico emparentado se su her-
mana, presentando una recaida precoz que no se pudo controlar.

Caso2. Paciente de cinco años con historia de cinco días de
hematomas, palidez y febrícula. A la exploración presentaba ade-
nopatías generalizadas de 1 cm, taquicardia y hepatoesplenome-
galia de 4 cm. Exámenes complementarios: Leucocitos 81.380/mm3

(92% Li), hemoglobina 7.9 g/dl, plaquetas 11.000/ mm3. Frotis 90%
células blásticas, LDH: 1.102 U/L. Estudio de MO: infiltración 93%
de células blásticas con marcadores T positivos. Ag B y mieloides
negativos. No alteraciones cromosómicas numéricas ni estructura-
les. Rx tórax y TAC: masa mediastínica anterior y pequeño derra-
me pleural derecho. Es derivado a nuestro hospital por sospecha
de lisis tumoral. En el hospital de origen comenzaron a tratarlo con
hiperhidratación con alcalinización, alopurinol y prednisona. Se
complica con hiperfosforemia e hipocalcemia, aumento de urea y
creatinina por lo que es remitido a la UCIP de nuestro hospital. Se
canaliza vía venosa central y se mantiene la hiperhidratación y pred-
nisona añadiendo Rasburicasa y furosemida al tratamiento. Se nor-
malizan los parámetros bioquímicos en tres días. 

Se inicia tratamiento según protocolo SHOP-2005 con buena
respuesta el día +8, no se objetivaron adenopatías y la masa medias-
tínica desapareció. La médula ósea del día +14 mostraba aplasia sin
blastos. Altualmente está en tratamiento de mantenimiento con
toxicidad hepática moderada, manteniéndosa en remisión com-
pleta.

Comentarios:
– Las LLA-T habitualmente cursan con masa mediastínica que

ocasiona compresión de la cava superior verdadera urgencia
oncológica como ocurrió en nuestros casos 

– A las características clínicas se añade una importante leucoci-
tosis y LDH muy elevada premonitores de síndrome de lisis
tumoral para el que actualmente disponemos de la rasburica-
sa, encima que modifica el metabolismo de las purinas dismi-
nuyendo la precipitación del ac. úrico en los túbulos renales

8. FISIOPATOLOGÍA DE LA PARADA CARDIORRESPIRA-
TORIA PEDIÁTRICA EN UN MODELO ANIMAL: EL ANTES,
EL DURANTE Y EL DESPUÉS. Fernández Barrio B, López-Herce
Cid J*, Mencía Bartolomé S*, Urbano Villaescusa J*. Servicio de Pedia-
tría. Hospital San Agustín. Avilés. *UCI Pediátrica. Servicio de Pedia-
tría. Hospital Universitario Gregorio Marañón. Madrid. 

Introducción y objetivos: La parada cardiorrespiratoria (PCR)
es la emergencia vital por excelencia, punto final de muchas pato-
logías agudas graves que comprometen la vida del paciente. En el
niño, la causa principal de PCR es respiratoria. A pesar de que, desde
su instauración y práctica sistemática, las maniobras de reanima-
ción cardiopulmonar (RCP) han logrado salvar muchas vidas, la
recuperación de la circulación espontánea tras una parada cardio-
rrespiratoria sigue siendo baja. El objetivo de este estudio es anali-
zar la respuesta a la asfixia, la génesis de la PCR, el desarrollo de las
maniobras de RCP y su resultado en un modelo animal infantil. 
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Métodos: se incluyeron en el estudio 71 lechones de estirpe
Maryland. Una vez intubados y sometidos a ventilación mecáni-
ca (volumen tidal 10 ml/kg, FiO2 40%, frecuencia 20 rpm, PEEP 4
cmH2O) se mantuvo sedoanalgesia y miorrelajación con propofol,
fentanilo y atracurio. Se indujo la asfixia mediante desconexión del
respirador durante un mínimo de 10 minutos. Una vez constatada
la PCR se iniciaron maniobras de RCP según las normas interna-
cionales, y tras 3 minutos de RCP se distribuyó a los animales en
4 grupos terapéuticos: adrenalina a dosis estándar (ADe, 0,01
mg/kg); adrenalina a dosis elevadas (ADa, 0,01 mg/kg y siguien-
tes dosis 0,1 mg/kg); terlipresina (T, 20 µg/kg); adrenalina más ter-
lipresina (A+T). Se registraron datos hemodinámicos, respirato-
rios), perfusionales y analíticos en estado basal, durante la desco-
nexión, la RCP y la RCE (recuperación de circulación espontánea)
en caso de producirse. Los datos obtenidos del análisis estadístico
se expresan en media±desviación típica. 

Resultados: La asfixia condujo a una hipercapnia e hipoxia
bruscas, con taquicardia e hipertensión arterial transitorias y un
aumento de las resistencias vasculares periféricas. A los 5 minu-
tos de desconexión ya se puso de manifiesto un deterioro en la fun-
ción hemodinámica (bradicardia, hipotensión arterial, bajo gasto
cardiaco e hipertensión pulmonar), respiratoria (hipoxia e hiper-
capnia), metabólica (acidosis láctica) y perfusional (hipoxia tisu-
lar). Los ritmos electrocardiográficos en el momento del diagnós-
tico de PCR fueron bradicardia severa sin TA (62%), asistolia (32%)
y fibrilación ventricular (6%). Con las maniobras de RCP se consi-
guió una TAM de 25±10,7 mmHg y un índice cardiaco de 4,3±3,24
L/min/m2, que fueron disminuyendo a lo largo del tiempo de RCP.
La mejoría en la gasometría fue moderada en la oxigenación mien-
tras que la ventilación se mantuvo muy pobre. Las maniobras de
RCP tampoco mejoraron significativamente la perfusión tisular ni
sistémica. No se encontraron diferencias relevantes en ninguno de
los parámetros analizados entre los 4 grupos terapéuticos duran-
te la RCP. Sólo 26 animales recuperaron la circulación espontánea
(36,6%) sin encontrar diferencias estadísticamente significativas
entre grupos terapéuticos. Inmediatamente tras la RCE se obser-
vó un periodo hiperdinámico transitorio, con taquicardia e hiper-
tensión arterial, que disminuyeron progresivamente, y con el tiem-
po se observó un empeoramiento en la contractilidad y una pér-
dida discreta pero progresiva del tono vasomotor. Se observó una
mejoría en los parámetros de oxigenación, con un aumento esta-
dísticamente significativo de la pO2 y de la saturación de oxígeno
arteriales (FiO2 100%). La pCO2 arterial se normalizó y se corrigió
parcialmente la acidosis metabólica, con un descenso significati-
vo en los valores de lactato. La oximetría cerebral y renal aumen-
taron discretamente, mientras el pH intragástrico permaneció muy
bajo y la CO2 espirada disminuyó significativamente. No se encon-
traron diferencias relevantes en ninguno de los parámetros anali-
zados entre los cuatro grupos terapéuticos tras la RCE.

Conclusiones: La asfixia conduce a un fracaso hemodinámi-
co en relación a una hipoxia tisular grave. La reanimación cardio-
pulmonar no consigue mantener una adecuada perfusión y oxige-
nación tisular, conduciendo a una acidosis láctica progresiva. A

pesar de la rápida normalización hemodinámica y respiratoria tras
la recuperación de la circulación espontánea, persisten los signos
de hipoxia tisular y sobre todo esplácnica. La administración de
adrenalina, terlipresina o la combinación de ambas no arroja dife-
rencias significativas entre sí. 

9. TERLIPRESINA COMO TRATAMIENTO COADYUVANTE EN
LA PARADA CARDIORRESPIRATORIA INFANTIL: APLICA-
CIÓN EN UN MODELO ANIMAL ASFÍCTICO. Fernández Barrio
B, López-Herce Cid J*, Mencía Bartolomé S*, Urbano Villaescusa J*.
Servicio de Pediatría. Hospital San Agustín. Avilés. *UCI Pediátrica. Ser-
vicio de Pediatría. Hospital Universitario Gregorio Marañón. Madrid. 

Introducción y objetivos: La parada cardiorrespiratoria (PCR)
es una de las causas más importantes de morbimortalidad tanto
en niños como en adultos. En la infancia, la causa principal de PCR
es respiratoria, y la adrenalina es el fármaco recomendado para el
tratamiento por sus efectos vasoconstrictores e inotrópicos. A pesar
de los avances en prevención, formación en reanimación cardio-
pulmonar y tratamiento precoz, el pronóstico de la PCR infantil sigue
siendo malo. Por esta razón, es necesario evaluar técnicas y fárma-
cos alternativos que puedan mejorar la supervivencia. La terlipre-
sina es un análogo de la vasopresina, con una potente acción vaso-
constrictora que mejora el flujo sanguíneo global y el transporte
de oxígeno cerebral y con resultados prometedores en situaciones
de shock. Algunos autores informan de su uso como tratamiento de
rescate en la PCR refractaria. El objetivo de este estudio es compa-
rar la eficacia de la adrenalina con la terlipresina y con la combina-
ción de ambas en un modelo animal infantil de PCR asfíctica. 

Métodos: Se incluyeron en el estudio 71 lechones de estirpe
Maryland. Una vez intubados y sometidos a ventilación mecáni-
ca (volumen tidal 10 ml/kg, FiO2 40%, frecuencia 20 rpm, PEEP 4
cmH2O) se mantuvo sedoanalgesia y miorrelajación con propofol,
fentanilo y atracurio. Se indujo la asfixia mediante desconexión del
respirador durante un mínimo de 10 minutos. Una vez constatada
la PCR se iniciaron maniobras de RCP según las normas interna-
cionales, y tras 3 minutos de RCP se recogieron datos clínicos y se
distribuyó a los animales en 4 grupos terapéuticos: adrenalina a
dosis estándar (ADe, 0,01 mg/kg); adrenalina a dosis elevadas (ADa,
0,01 mg/kg y siguientes dosis 0,1 mg/kg); terlipresina (T, 20 µg/kg);
adrenalina más terlipresina (A+T). En todos los grupos se admi-
nistró bicarbonato a los 9 y 18 minutos de RCP. Se registraron datos
hemodinámicos (TA invasiva, PVC, presión arterial pulmonar, índi-
ce cardiaco, resistencias vasculares, volúmenes intratorácicos...),
respiratorios (saturación transcutánea de oxígeno, CO2 espirada),
perfusionales (oximetría cerebral y renal, pH intragástrico, lactato)
y analíticos (gasometría, hemograma y bioquímica) en estado basal,
durante la asfixia, la RCP y la RCE. Los datos obtenidos del análi-
sis estadístico se expresan en media±desviación típica. 

Resultados: 11 animales (15,5%) recuperaron la circulación
espontánea (RCE) sin precisar fármacos en los primeros 3 minutos
de RCP. Entre los 60 animales que se incluyeron en alguno de los 4
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grupos terapéuticos (ADe, ADa, T y A+T) no se encontraron dife-
rencias significativas durante las maniobras de RCP. De éstos, 15
(25%) lograron RCE con RCP y medicación, sin encontrarse dife-
rencias estadísticamente significativas atribuidas al fármaco admi-
nistrado en la mayor parte de parámetros analizados. Los anima-
les que recibieron A+T mostraron una tasa de RCE superior al resto
(A+T 46,7%, ADe 20%, ADa 26,7%, T 6,7%), aunque no se encontró
significación estadística. El tiempo para alcanzar RCE fue similar
entre grupos, y en todos fue inferior a 12 minutos. Al comparar los
animales RCE respecto a los no RCE, se encontró que a los 10 minu-
tos de desconexión la TAS (p=0,034) y la TAM (p=0,021) fueron sig-
nificativamente superiores en los animales que más tarde se recu-
perarían. A su vez, la pCO2 arterial fue menor (p=0,005) y el bicar-
bonato arterial superior (p=0,04) en los animales RCE respecto a
los no RCE. El ritmo ECG asociado a un mejor pronóstico fue la
actividad eléctrica sin pulso (43,1% de RCE), y el de peor pronós-
tico la fibrilación ventricular (0% de RCE). 

Conclusiones: En nuestro modelo infantil de PCR asfíctica la
adición de terlipresina al tratamiento farmacológico con adrenali-
na contribuye a aumentar la tasa de RCE respecto al tratamiento
estándar con adrenalina. 

VIERNES 23 DE ABRIL, 16.00 A 17.00 H, SALA ANFITEATRO
Sesión nº 2: Gastroenterología Infantil

Moderadores: Dra. Cristina Molinos Noriella y 
Dr. Víctor Álvarez Muñoz

10. CAMBIOS EN LOS AISLAMIENTOS VIROLÓGICOS EN
HECES DE POBLACIÓN PEDIÁTRICA CON LA VACUNA-
CIÓN FRENTE AL ROTAVIRUS. Lobete Prieto C, De Juan Álva-
rez A, Suárez Saavedra S, García González M, Rodríguez Suárez
J, Boga Riveiro JA*. Servicio de Pediatría, *Servicio de Microbiología.
Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo. 

Introducción: El rotavirus ha sido el agente etiológico más fre-
cuente en las gastroenteritis de origen vírico. Desde el 2006 están
disponibles en el mercado, pero no financiadas, dos vacunas ora-
les frente al rotavirus. La vacunación frente al rotavirus ha demos-
trado disminuir el número de episodios de gastroenteritis y su gra-
vedad. La cobertura vacunal entre los susceptibles (menores de un
año) en el Área Sanitaria IV de Asturias durante el periodo 2008-
2009 según fuentes oficiales es del 24,7%.

Objetivo: analizar los aislamientos de virus en las muestras de
heces de los niños de un área sanitaria al inicio de la vacunación
por rotavirus y en un periodo con un porcentaje de vacunación sig-
nificativo.

Material y métodos: Análisis retrospectivo de los hallazgos
virológicos en los coprocultivos de la población pediátrica del Área
Sanitaria IV de Asturias. Se compararon dos grupos de edad (menor
y mayor de dos años) y dos periodos: inicio de la vacunación (2007)
y vacunación establecida (2008 y 2009). 

Resultados: En el año 2007 (inicio de la vacunación) se anali-
zaron 685 muestras de heces. En un 39,9% se aisló al menos un virus
(rotavirus 25,5%; adenovirus 2,5%; calicivirus 9,6%; astrovirus 5,4%). 

En los años 2008 y 2009 se analizaron 1352 muestras de heces.
En un 37% se aisló al menos un virus (rotavirus 12,5%; adenovirus
3,3%; calicivirus 8%; astrovirus 19,8%). Las diferencias en el por-
centaje de aislamiento de rotavirus y astrovirus en ambos periodos
resultaron estadísticamente significativas (p<0,0001). 

En los menores de 2 años en el año 2007 se aisló al menos un
virus en un 48,1% de 451 muestras (rotavirus 31,7%; adenovirus
3,1%; calicivirus 11,3%; astrovirus 6,4%). En los menores de 2 años
en el periodo 2008-2009 se aisló al menos un virus en un 43,5% de
832 muestras (rotavirus 16,9%; adenovirus 4,1%; calicivirus 10,2%;
astrovirus 20,1%). Las diferencias en el porcentaje de aislamiento
de rotavirus y astrovirus en ambos periodos resultaron estadísti-
camente significativas (p<0,0001). 

En los mayores de 2 años en el 2007 se analizaron 234 muestras
en las que se aisló al menos un virus en un 23,5% (rotavirus 13,7%;
adenovirus 1,3%; calicivirus 6,4%; astrovirus 3,4%). En los años 2008
y 2009 se analizaron 520 muestras con un resultado positivo para
virus en un 26,5% (rotavirus 5,4%; adenovirus 2,1%; calicivirus 4,5%;
astrovirus 19,2%). Las diferencias en el porcentaje de aislamiento
de rotavirus y astrovirus en ambos periodos resultaron estadísti-
camente significativas (p<0,0001). 

Conclusiones: Se ha observado un cambio en los aislamientos
de virus en heces en los periodos analizados que podrían estar en
relación con la vacunación frente al rotavirus aunque la tasa de cober-
tura vacunal todavía no es amplia. En cualquier caso son necesarios
estudios de seguimiento para poder confirmar estos hallazgos.

11. DESENSIBILIZACIÓN ORAL POR EL MÉTODO DE RUSH EN
PACIENTES CON ALERGIA A PROTEÍNAS DE LECHE DE VACA
PERSISTENTE. González Jiménez D, Díaz Martín JJ, Jiménez Treviño
S, Bousoño García C, Arroyo Hernández M, Rodríguez Suárez J. Ser-
vicio de Pediatría. Hospital Universitario Central de Asturias.Oviedo. 

Objetivos: El objetivo de este estudio es evaluar la seguridad
y la eficacia de la desensibilización oral mediante el método rush
en pacientes con alergia persistente a proteínas de leche de vaca.

Métodos: Se recogieron niños mayores de 3 años alérgicos a pro-
teínas de leche de vaca. Criterios de inclusión: Ig E específica posi-
tiva (> 0,35 kU/L) a leche de vaca, caseína, α-lactalbumina o β-lac-
toglobulina y prueba de provocación positiva previa a la desensi-
bilización. El protocolo se aplicó con los pacientes ingresados en el
hospital de día, administrándose dosis crecientes de leche durante
5 días, desde una dosis inicial de 1 cc al 1% (99 cc de agua y 1 cc de
leche) hasta 200 cc de leche pura el 5º día. Se obtuvo consentimien-
to informado previo a la realización del estudio a todos los padres
y a los propios participantes si eran mayores de 12 años. Expresa-
mos los resultados en forma de media y el rango entre paréntesis.

Resultados: Se incluyeron 6 niños, 5 de ellos varones. La edad
media fue de 7,89 años (3,18-14,85). Los niveles de IGE específica
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para las proteínas vacunas al inicio de la desensibilización fue-
ron: α-lactoalbumina 5,38 (0,9-16,10) kUa/L, β-lactoglobulina 3,44
(0,35-15) kUa/L, caseina 14,49 (0,6-46,10) kUa/L y leche de vaca 11
(2,10-37,10) kUa/L. Cinco pacientes presentaron síntomas con algu-
na dosis. De las 120 dosis que se administraron se produjeron un
total de 28 reacciones, la mayoría de ellas fueron leves (un 93% tipo
1-3 de la clasificación de Clark), solamente se produjo una reacción
anafiláctica. Un 68% requirieron únicamente antihistamínicos, el
14% corticoides y antihistamínicos, el 11% corticoides y salbutamol,
y el 7% corticoides, salbutamol y antihistamínicos. Tras la desensi-
bilización, 3 pacientes completaron el protocolo y toleraron 200 cc
de leche entera mientras que el resto llegaron a tolerar 50 cc.

Conclusiones:
– La desensibilización en pauta rush es una opción terapéutica

segura y eficaz para pacientes con alergia persistente a proteí-
nas de leche de vaca.

– La tolerancia parcial o total de la leche de vaca supone una
importante mejoría de la calidad de vida de estos pacientes y
reduce el riesgo de reacciones accidentales severas tras la inges-
ta accidental de leche.

12. CUANDO EL ORIGEN DE UN ABDOMEN AGUDO NO ES
LA APENDICITIS. Fernández Montes R, Miñones Suárez L, Martín
García MA, Jiménez Treviño S, Díaz Martín JJ, Bousoño García C. Ser-
vicio de Pediatría. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introducción: El abdomen agudo en edad escolar es un moti-
vo de consulta frecuente y cuya etiología principal es la apendici-
tis aguda. Sin embargo, la similitud entre los síntomas y signos clí-
nicos de esta patología con otros procesos intra y extraabdomina-
les puede conducir a errores diagnósticos. Presentamos dos pacien-
tes diagnosticados inicialmente de apendicitis aguda que presen-
taron otros procesos subyacentes. 

Caso clínico. El primer paciente se trata de un varón de 9 años,
que consultó por fiebre elevada de 48 horas de evolución, vómi-
tos e impotencia funcional de extremidad inferior derecha. En la
exploración presentaba dolor localizado en fosa ilíaca derecha e
irradiado hacia región periumbilical e inguinal, con signo del psoas
positivo y marcha en actitud antiálgica. Las determinaciones ana-
líticas mostraron leucocitosis con neutrofilia y proteína C reactiva
de 3,5 mg/dl. Ante la sospecha de apendicitis aguda, y tras ser valo-
rado por Cirugía Pediátrica, se realizó intervención quirúrgica,
hallando un apéndice normal y múltiples adenopatías mesentéri-
cas. Durante el postoperatorio, se constató fiebre elevada e incre-
mento de reactantes de fase aguda, asociando una incapacidad para
la deambulación autónoma. La ecografía y radiografía de cadera
derecha fueron compatibles con sinovitis iniciándose tratamiento
sintomático, sin objetivarse mejoría, por lo que posteriormente se
realizó una RMN de cadera que mostró un foco de osteomielitis en
el iliaco derecho con una colección subperióstica de 10 mm de diá-
metro. Se inició tratamiento con vancomicina intravenosa, sustitu-
yéndose por clindamicina tras aislarse en hemocultivo S. aureus

meticilín sensible y se llevó a cabo un drenaje de la colección sub-
perióstica. Tras recibir durante 4 semanas tratamiento antibiótico
intravenoso y 8 semanas más por vía oral, se consiguió la resolu-
ción del proceso osteomielítico sin secuelas.

El segundo caso corresponde a una niña de 6 años que consul-
tó por dolor abdominal epigástrico irradiado a región periumbili-
cal de 18 horas de evolución y varios vómitos alimenticios. Se cons-
tató un regular estado general con signos de irritación peritoneal.
La analítica mostró leucocitosis con desviación izquierda y aumen-
to de los reactantes de fase aguda. Ante la sospecha de apendici-
tis aguda perforada, fue valorada por Cirugía Pediátrica y se soli-
citó una ecografía abdominal en la que se evidenciaron signos de
pancreatitis aguda (engrosamiento pancreático con ecogenicidad
heterogénea y desflecamiento de celda pancreática), que se con-
firman con TC abdominal. La determinación posterior de amilasa
fue de 5593 U/L y lipasa de 16780 U/L. Permaneció durante 8 días
a dieta absoluta con nutrición parenteral y profilaxis antibiótica con
cefotaxima y clindamicina, con mejoría clínica y analítica. Se des-
cartó el origen infeccioso, autoinmune y fibrosis quística, estable-
ciéndose el diagnóstico al alta de pancreatitis aguda idiopática.
Durante el seguimiento, las enzimas pancreáticas no llegaron a nor-
malizarse y unos 3 meses más tarde, la paciente presentó una rea-
gudización (amilasa 3239 U/L, lipasa 13280 U/L), apreciándose un
páncreas divisum en la colangioRM solicitada. Ha permanecido
asintomática desde entonces con normalización de las enzimas pan-
creáticas 6 meses después del primer proceso.

Comentarios: Tanto la osteomielitis aguda como la pancreati-
tis son procesos infrecuentes en la edad pediátrica, pero que pue-
den y deben ser considerados dentro del diagnóstico diferencial del
niño escolar con abdomen agudo. La realización de un correcto
abordaje de estos pacientes permitirá iniciar un tratamiento precoz
y minimizar el riesgo de aparición de posibles secuelas. 

13. EXPERIENCIA DE VACUNACIÓN TRIPLE VIRICA Y ANTI-
GRIPAL EN MEDIO HOSPITALARIO EN NIÑOS ALÉRGICOS
AL HUEVO. Pereira Bezanilla E, Leonardo Cabello MT, Domín-
guez Carral J, Arriola Rodríguez Cabello S, Pérez Santos AB, Naha-
rro Fernández C, Orizaola Ingelmo A, Pumarada Prieto M. Servicio
de Pediatría. H.U. Marqués de Valdecilla. Santander.

Introducción y objetivos: Debido a que la vacuna triple vírica
y las vacunas antigripales contienen virus atenuados y cultivados
en embrión de pollo, existe la posibilidad de que los niños alérgi-
cos al huevo presenten una reacción de hipersensibilidad con la
administración de estas vacunas. Por este motivo, en nuestra comu-
nidad algunos niños alérgicos al huevo son remitidos por sus pedia-
tras de atención primaria para vacunación en medio hospitalario.

Siguiendo el calendario vacunal de nuestra comunidad la pri-
mera dosis de TV se administra entre los 12 y 15 meses y la segun-
da dosis a los 6 años.

Nuestro objetivo es analizar en los últimos 5 años las inmuni-
zaciones realizadas en nuestro hospital con triple vírica y vacuna
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antigripal en niños alérgicos al huevo y evaluar las posibles reac-
ciones adversas tras su administración.

Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo, entre
enero 2005 y diciembre de 2009, en 21 niños diagnosticados de aler-
gia al huevo que por criterio de su pediatra acudieron para ser vacu-
nados en nuestro hospital.

Se administro una dosis única de la vacuna triple vírica (Prio-
rix®, GlaxoSmithKline) incubada en embrión de pollo. La vacuna
antigripal administrada fue Influvac ®.

Resultados: Se han incluido en el estudio 21 vacunaciones
correspondientes a 21 pacientes (17 niños y 4 niñas) ya que nin-
guno de ellos repitió vacunación durante el periodo estudiado,19
corresponden a vacunación TV y 2 a vacuna antigripal.16 de los
pacientes recibieron primovacunación TV con edades comprendi-
das entre los 12 y los 18 meses, los casos de segunda dosis de TV
corresponden a 3 niños de 6 años de edad. La vacuna antigripal
se administro a 2 lactantes de 6 meses de edad. En el 90% de los
niños se había realizado alguna prueba complementaria para con-
firmar el diagnóstico de alergia al huevo (test cutáneo o determi-
nación de Ig E especifica), en el resto el diagnóstico se basaba úni-
camente en datos clínicos. 16 pacientes habían consumido huevo
previamente al menos en una ocasión y la clínica presentada fue
leve en todos los casos (vómitos, urticaria, eritema peribucal o angio-
edema)mientas que en los otros 5 pacientes el diagnóstico de aler-
gia al huevo se realizo en el contexto de estudio de otras alergias.
Existía enfermedad alérgica asociada (excluyendo la alergia ali-
mentaria) en 17 de los 21 pacientes: 6 dermatitis atópica, 4derma-
titis atópica y asma y 7 asma. Presentaban alergia a otros alimen-
tos 16 niños (76%): 10 a proteínas de leche de vaca, 4 a pescado, 2
a PLV y pescado y 3 de ellos asociaban además alergia a otos ali-
mentos (1 marisco,1 soja,1 frutos secos). No se observo ninguna
reacción adversa tras la administración de la vacuna en ninguno
de los casos, siendo la estancia media de permanencia en obser-
vación de 2 horas y 57 minutos (rango 1 hora y 15 minutos -6 horas)

Conclusiones: En resumen, en nuestra experiencia la admi-
nistración de la vacuna TV y antigripal es segura en niños alérgi-
cos al huevo, ya que no presentan un riesgo de reacción alérgica
mayor que el resto de la población, esto coincide con la informa-
ción recogida en la literatura actual que recomienda la vacunación
de forma ambulatoria de los niños alérgicos al huevo exceptuando
los casos de reacción alérgica grave (dificultad respiratoria, ciano-
sis, disminución de conciencia palidez e hipotensión) o asma per-
sistente. También hemos observado la disminución del número de
casos derivados desde atención primaria al centro hospitalario para
vacunación en los últimos años lo que significa que se está reali-
zando dicha práctica de forma ambulatoria en un gran número
de casos.

14. HEPATITIS AUTOINMUNE. Miranda Vega M, Martínez Arbe-
loa I, De La Rosa J, Vega Del Val C, Iparraguirre Rodríguez S, Por-
tugal Rodríguez R, Ciciliani S, Alonso Lencina C. Pediatría. H. Gene-
ral Yagüe. Burgos. 

Introducción y objetivos: Hepatopatía: se trata de una infla-
mación aguda del hígado que puede ser causada por múltiples etio-
logías. Las causas más frecuentes suelen ser por virus hepatotrofos
(virus hepatitis A, B, C, D…) pero hay que tener en cuenta también
otras etiologías como: infecciosa (virus Epstein-Barr, CMV…), tóxi-
cos, autoinmunes, enfermedades metabólicas… Es de gran impor-
tancia sospechar múltiples causas para llegar a un diagnóstico claro
y un tratamiento adecuado.

Antecedentes: No ingresos previos ni enfermedades de inte-
rés. Calendario vacunal completo. No alergias conocidas. Previo al
inicio de los síntomas toma dos dosis de de Ibuprofeno.

Caso clínico: Paciente mujer de 10 meses de edad remitida por
su pediatra a nuestro servicio por un cuadro de pocas horas de evo-
lución de ictericia muco-cutanea y astenia. Afebril. No coluria, ni
acolia. A la exploración se observa ictericia cutaneo-mucosa y hepa-
tomegalia de 2-3 cm. Se inicia estudio etiológico: virus hepatotro-
fos, virus de Epstein-Barr, CMV, Toxoplasma, Rubéola, Herpes, ade-
novirus, VIH, celiaquía, AutoAc (ANA, antimusculo liso, anti
LKM1), enfermedades metabólicas… A los 22 días del ingreso, con-
tinua con elevación de transaminasas y bilirrubina (a expensas de
B. directa) por lo que se decide traslado al Hospital la Paz de Madrid
para realización de biopsia hepática, la cual confirma el diagnós-
tico de hepatitis autoinmune.

Comentario: Las hepatitis autoinmunes son hepatitis poco fre-
cuentes, con predominio en el sexo femenino. Cursan con aumen-
to de transaminasas, presencia de autoanticuerpos e hipergamma-
globulinemia. La mayoría de los casos inician como hepatitis agu-
das donde la ictericia persistente se trata de la alteración más cons-
tante; el 90% de las ocasiones cursan con ictericia y hepatoesple-
nomegalia. Lo característico de estas hepatitis son las recurrencias.
El tratamiento se debe iniciar rápidamente con el fin de prevenir el
daño grave (cirrosis) e incluso la muerte; los fármacos utilizados
son Corticoterapia ± Azatioprina.

Pensaremos en una Hepatitis autoinmune ante una hepatitis
aguda o crónica en ausencia de otras etiologías y si existen enfer-
medades autoinmunes en la historia familiar.

15. HERNIA DE MORGAGNI, UNA ENTIDAD POCO FRE-
CUENTE. Fernández Iglesia V, Morales Sánchez R, Ledesma Benei-
tez I, Fernández Fernández M, Rodríguez Fernández LM, Lorenzo
GR*, Fernández Hernández SM. Servicio de Pediatría. Hospital de León.
*Servicio de Cirugía Pediátrica. Hospital General Yagüe. Burgos. 

Introducción: La hernia diafragmática de Morgagni es la menos
frecuente de las hernias diafragmáticas congénitas, con una inci-
dencia del 3-5%, grupo en el que se describe junto con la hernia de
hiato, la hernia paraesofágica y la hernia de Bochdalek. Este defec-
to está causado por una alteración en la fusión del septum trans-
versum del diafragma con los arcos costales, en la parte anterior
del tórax, creandose un espacio triangular débil, susceptible de ser
sobrepasado en condiciones de aumento de presión intraabdomi-
nal. Se presenta en el lado derecho con mayor frecuencia, ya que el
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pericardio protege al costado izquierdo, aunque en ocasiones puede
ser el afectado (hernia de Larrey). El contenido suele ser hepático,
en algunas ocasiones peritoneo, colon o intestino delgado. La mayo-
ría de los afectados no presenta síntomas en el periodo neonatal,
por lo que suele tratarse de un hallazgo casual en la radiografía de
torax, aun así se aconseja el cierre quirurgico del defecto para evi-
tar complicaciones (estrangulación, molestias epigástricas, infec-
ciones respiratorias de repetición). Este tipo de hernia se ha aso-
ciado al Síndrome de Down y a algunas malformaciones congéni-
tas digestivas. Presentamos dos casos con hernia de Morgagni diag-
nosticados en nuestro hospital en el último año.

Casos clínicos: El primer caso se trata de una niña de un mes
de vida, sin antecedentes neonatales de interés, que acude a urgen-
cias por tos y dificultad respiratoria de 24 horas de evolución, en
contexto de cuadro catarral con febrícula en los 3 días previos. Pre-
senta tiraje subcostal bilateral y a la auscultación subcrepitantes bila-
terales de predominio en hemitórax derecho, siendo normal el resto
de la exploración. En el hemograma presenta 13.100 leucocitos (44,2N;
44,9L; 9,7M), con serie roja y plaquetas normales; y en la bioquími-
ca PCR negativa. Se realiza radiografía de tórax en la que se aprecia
imagen sugerente de condensación en LMD. Se pauta tratamiento
con adrenalina nebulizada y ampicilina i.v, presentando buena evo-
lución durante el ingreso, manteniéndose afebril, pero con persis-
tencia de la imagen de aumento de densidad paracardiaca en con-
troles radiológicos posteriores. Se realiza Ecocardiograma que sugie-
re hernia diafragmática y ECO torácica con imagen compatible con
hernia de Morgagni de contenido hepático, por lo que se envía a
centro con cirugía pediatrica para valoración. Actualmente se encuen-
tra asintomática y pendiente de cierre quirúrgico. 

El segundo caso se refiere a un varón sin antecedentes neona-
tales de interés, afecto de síndrome de Down que ingresa en 2 oca-
siones en los primeros meses de vida por cuadro de dificultad res-
piratoria, fiebre y tos. En el primer ingreso es catalogado de bron-
quiolitis por VRS evolucionando satisfactoriamente. En el segun-
do ingreso se objetiva neumonía por estreptococo pneumoniae, al
tiempo que se aprecia en la radiografía de tórax una condensación
paracardíaca derecha persistente tras el tratamiento. Al alta se rea-
liza ecografía abdominal y TAC torácico que confirman la sospe-
cha de hernia de Morgagni derecha con lobulación hepática en su
interior. Es remitido a centro con cirugía pediátrica donde se inter-
viene, con evolución posterior satisfactoria.

Conclusión: Aportamos dos casos en los que una clínica res-
piratoria inespecífica conduce finalmente al diagnóstico de her-
nia de Morgagni. Queremos con ello resaltar la importancia de des-
cartar esta entidad en pacientes con clínica respiratoria e imagen
radiológica persistente de condensación a nivel diafragmático.

16. PERSISTENCIA DE CLÍNICA EMÉTICA EN PACIENTES
INTERVENIDOS DE ESTENOSIS HIPERTRÓFICA DE PÍLORO.
Vega Mata N, López López A, Granell Suárez C, Gómez Farpón A,
Cebrián Muíños C, Álvarez Muñoz A, Martínez-Almoyna Rullán C.
Servicio de Cirugía Pediátrica. Hospital U. Central de Asturias. Oviedo.

Introducción: La estenosis hipertrófica de píloro es una enti-
dad frecuente en el recién nacido y en el lactante menor que oca-
siona una obstrucción de la salida gástrica. En su diagnóstico dife-
rencial deben tenerse en cuenta diferentes etiologías cobrando espe-
cial importancia el reflujo gastroesofágico. Ambas entidades, pue-
den solaparse y ameritan diferentes tratamientos

Objetivo: Conocer la incidencia de pacientes, que tras ser inter-
venidos de EHP, siguen con clínica emética.

Material y métodos: Estudio retrospectivo, revisando las his-
torias clínicas de aquellos pacientes pediátricas intervenidos de
estenosis hipertrófica de piloro (156 casos) en nuestro hospital duran-
te un periodo de 9 años (Enero 2000-Diciembre de 2008) analizan-
do la evolución de nuestros pacientes tras la intervención.

Resultados: Tras sospecha clínica, todos nuestros pacientes fue-
ron diagnosticados con una prueba radiológica e intervenidos median-
te pilorotomía extramucosa de Ramstedt. El 85% ha tenido una evo-
lución favorable con desaparición de la clínica y una prácticamente
inmediata recuperación de su carril de crecimiento. Un grupo de
pacientes (23 casos) no han tenido esta misma evolución persistien-
do la clínica de inicio y requirieron consultar al servicio de gastro-
enterología. Tras diferentes pruebas diagnosticas, se diagnostica-
ron 19 pacientes de reflujo gastroesofágico y en 9 de ellos de mode-
rada-grave intensidad. Llama especialmente la atención como en 2
casos se objetiva una oliva muy discretamente hipertrófica y normal
en un tercer caso. En todos estos pacientes, la tolerancia en el post-
operatorio inmediato es dificultosa con vómitos persistentes reta-
sando el alta domiciliaria. Ameritan mención aparte tres casos diag-
nosticados de SD de Roviralta y dos pacientes derivados del servi-
cio de gastroenterología tras realización de ecografía diagnóstica. 

Conclusiones: El reflujo gastroesofágico y la estenosis hiper-
trófica de píloro pueden solaparse pero ante la persistencia de los
vómitos más allá del postoperatorio inmediato orientan a un posi-
ble error diagnóstico. El uso de los estudios por imagen para esta-
blecer el diagnóstico, se ha convertido en práctica común; siendo
la ecografía una prueba de gran valor el diagnóstico de EHP antes
incluso que se desarrolle la alcalosis y por tanto una menor mor-
bilidad pero no exenta de falsos positivos.

17. QUISTES OVÁRICOS, PRESENTACIÓN NEONATAL Y
JUVENIL. Fernández Iglesia V, Martínez Sáenz de Jubera J, Recio
Pascual V, Castañón López L, Palau Benavides MT, Garrido García
E, Moreno Duque LD. Servicio de Pediatría. Hospital de León. 

Introducción: La presencia de quistes ováricos en la infancia
es un hecho relativamente frecuente, considerando para el ovario
una incidencia del 1% de todos los tumores encontrados en niños
de ambos sexos. La interacción de diversos factores genéticos,
embriológicos, estructurales y funcionales hacen del ovario un órga-
no con una gran capacidad para desarrollar tumores que figuran
entre los más grandes del cuerpo. La mayoría de los tumores ová-
ricos, aproximadamente un 75-85%, son benignos, pero algunos
pueden malignizarse. El diagnóstico precoz es difícil, incluso los
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tumores de gran tamaño son a veces asintomáticos y se descubren
como un hallazgo casual. 

La incidencia de detección prenatal de quistes ováricos se esti-
ma en torno a 1 en 2500 recién nacidas. La etiología más aceptada es
que se producen por estimulación de estrógenos maternos. Los quis-
tes complejos presentan hemorragia intraquística o torsión de ova-
rio que es la complicación grave más frecuente. El diagnóstico dife-
rencial se plantea fundamentalmente con la duplicación intestinal y
el quiste mesentérico. El riesgo de malignización, tanto en quistes
simples como complejos, es prácticamente inexistente, por lo que
el manejo puede ser conservador, mediante controles clínicos y ultra-
sonográficos, quedando reservado el tratamiento quirúrgico para
quistes complicados o aquellos que no disminuyen de tamaño tras
un período de seguimiento de aproximadamente 10 meses.

Los quistes de ovario más frecuentes tras la menarquía son los
funcionales. Se forman durante los días previos a la ovulación al no
romperse un folículo para liberar el óvulo (quistes foliculares), o tras
la ovulación originándose a partir del cuerpo lúteo. La manifesta-
ción clínica más frecuente es la abdominalgia, una masa abdominal
o ambos. El diagnóstico diferencial se realiza fundamentalmente
con absceso tubo-ovárico, embarazo ectópico, endometriomas, tumo-
res benignos y neoplasias ováricas. El tumor benigno más frecuen-
te es el teratoma quístico maduro, de aspecto complejo y que puede
alcanzar gran tamaño por su lento crecimiento. Se estima que apro-
ximadamente el 90% de los tumores ováricos se resuelve espontá-
neamente. El tratamiento hormonal está indicado para prevenir la
aparición de otros quistes y el tratamiento quirúrgico se reserva para
casos con sospecha de torsión o malignidad.

Casos clínicos: Aportamos dos casos de quistes ováricos con-
génitos y dos de presentación en edad puberal.

El primero de los casos se trata de un neonato con sospecha de
quiste ovárico por ecografía obstétrica, confirmado en ecografía
al nacer, objetivándose reducción del tamaño del quiste a los 2 meses
de vida y desaparición espontánea del mismo al cuarto mes.

El segundo caso se refiere a un neonato con masa abdominal
de dudoso origen en ecografía prenatal. Al nacimiento se realiza
ecografía que muestra la citada masa, de características quísticas y
con una pequeña lesión polipoidea en su interior, sin poder preci-
sarse el origen de la misma. En la RMN abdominal realizada pos-
teriormente se observa que se trata de un quiste ovárico congénito
torsionado en un ovario afuncional. Se interviene para extirpación
del mismo, con evolución posterior satisfactoria.

El tercer caso se trata de una niña de 12 años vista en el servi-
cio de Urgencias por dolor abdominal, vómitos y fiebre de apro-
ximadamente 36 horas de evolución. Refiere dolor a la palpación
en fosa ilíaca derecha sin otros signos de irritación peritoneal. La
ecografía abdominal muestra masa en zona anexial derecha hete-
rogénea, con estructuras sin flujo vascular. Es intervenida median-
te laparoscopia encontrándose trompa y ovario derechos torsiona-
dos y formación pólipa en dicho ovario; recupera flujo sanguíneo
tras detorsionar. A los 3 meses reingresa de nuevo por clínica simi-
lar a la previa. La ecografía abdominal muestra tumoración de eco-
genicidad mixta a nivel retrouterino. Se realiza anexectomía dere-

cha donde se observa quiste de ovario derecho torsionado, de aspec-
to necrótico con presencia de pelos y grasa en su interior, compa-
tible con teratoma ovárico.

El último caso se refiere a una niña de 13 años que acude al ser-
vicio de Urgencia por dolor a nivel renal derecho de pocas horas de
evolución asociado a disuria, estando afebril en todo momento. A
la exploración física refiere leve dolor abdominal a la palpación en
fosa ilíaca derecha y puñopercusión renal derecha dolorosa. La eco-
grafía abdominal muestra tumoración quística a nivel de ovario
derecho, con imagen vascularizada adyacente y líquido libre para-
anexial. Es intervenida para extirpación del quiste y el estudio ana-
tomopatológico confirma un quiste ovárico folicular derecho. 

Conclusión: Aportamos 4 casos de quistes ováricos, de pre-
sentación y evolución variada. Queremos con ello destacar la impor-
tancia de considerar el diagnóstico de quiste ovárico, complicado
o no, ante una clínica sugestiva o hallazgo de masa abdominal, y
la diferente actitud a tomar, bien expectante en aquellos casos sin
complicaciones y con posible remisión espontánea, bien urgente en
aquellos otros con riesgo de pérdida ovárica o compromiso de
estructuras adyacentes.

18. TUMORACIÓN ABDOMINAL NEONATAL SECUNDARIA
A UN QUISTE DE VESÍCULA SEMINAL DERECHA CON AGE-
NESIA RENAL HOMOLATERAL ASOCIADA. López López A,
Vega Mata N, Cebrián Muiños S, Gómez Farpón A, Granell Suárez
C, Alvarez Muñoz V, Martínez-Almoyna Rullán C. Servicio de Ciru-
gía Pediátrica Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Objetivos: Las tumoraciones abdominales neonatales más fre-
cuentes son de origen urológico. Los quistes de la vesícula seminal
son de rara aparición en el período neonatal. Son más frecuentes
en el lado izquierdo y asociados a agenesia renal, y su aparición
habitual es a los 25-45 años de edad, siempre asociados con tras-
tornos miccionales. Excepcionalmente han sido referidos como
masas palpables. Sus referencias en la literatura son escasas, con
series cortas, la mayoría en adultos. Se presenta un caso de apari-
ción neonatal, operado a los 2 meses de vida y controlado duran-
te 9 años.

Caso clínico. Presentamos un recién nacido varón, con diag-
nóstico ecográfico prenatal inicial de masa en pelvis y posterior-
mente de megavejiga por posibles válvulas de uretra posterior. Los
antecedentes familiares, embarazo y parto son normales. Ausencia
de malformaciones asociadas, salvo sendos conductos peritoneo-
vaginales permeables y criptorquidia derecha. Los estudios de ima-
gen realizados (uretrografía, cistografía miccional, ecografía, RNM,
TAC), constatan la presencia de una enorme masa (sólida-líqui-
da) que supera el ombligo y ocupa la totalidad de la pelvis, con difi-
cultades defecatorias progresivas, y que tracciona y angula la ure-
tra bulbar. El diagnóstico preoperatorio de presunción es de quis-
te de vesícula seminal derecha y agenesia renal homolateral. 

Se interviene a los 2 meses de edad, encontrando un enorme
quiste de vesícula seminal derecha, donde terminan ambos defe-
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rentes y un riñón pélvico derecho atrófico. No se puede objetivar
claramente la vesicula izquierda. La laboriosa exéresis del quiste es
completa, excepto una pequeña zona en su ángulo anteroinferior,
intimamente adherida a la cara posterior vesical y a próstata (con
resección completa de mucosa y submucosa a este nivel). El post-
operatorio inmediato carece de complicaciones. Los sucesivos con-
troles postoperatorios (nefrourológicos, abdominales, urodinámi-
ca) muestran, en los 9 años transcurridos, que se mantiene la angu-
lación de la uretra bulbar, y hay hipertrofia compensadora del riñón
izquierdo, con ureterohidronefrosis no obstructiva. La angulación
de la uretra bulbar es objeto de controles urodinámicos periódicos.
Ha presentado 3 episodios de infección urinaria, con ingreso hos-
pitalario, no complicados. Se ha intervenido posteriormente de crip-
torquidia bilateral en dos tiempos y de fimosis. Actualmente tiene
9 años, mantiene buen estado general, control de esfínteres normal
y unos percentiles cincuenta de peso y talla. 

Conclusiones: 1º) Debe tenerse en cuenta este posible diag-
nóstico en las masas pélvicas neonatales asociadas con la ausen-
cia del riñón homolateral. 2º) Exigencia de controles ulteriores por
parte de un nutrido equipo médico y quirúrgico pediátrico para
cubrir las distintas facetas de estos complejos casos clínicos.

SÁBADO 24 DE ABRIL, 09.00 A 10.30 H, SALÓN DE ACTOS
Sesión nº 3: Urgencias de Pediatría

Moderadores: Dr. Andrés Concha Torre y 
Dr. Marcelino Pumarada Prieto

19. PERFIL DE HIPERFRECUENTADORES EN UN SERVICIO
DE URGENCIAS PEDIÁTRICO. Iñesta Mena C, Melgar Pérez J,
Moran Poladura M, Fernández Alvarez R, Suárez Castañón C, Del
Busto Griñón C, Calle Miguel, L Lombraña Alvarez E. Pediatría. Hos-
pital de Cabueñes. Gijón.

Objetivos: Conocer el perfil de los pacientes hiperfrecuenta-
dores que acuden a un servicio de urgencias pediátrico. Definimos
como hiperfrecuentadores aquellos pacientes que acuden a un ser-
vicio de urgencias en diez o más ocasiones en un año.

Material y métodos: Estudio observacional, descriptivo y retros-
pectivo en el que analizamos las características epidemiológicas de
los pacientes hiperfrecuentadores que acudieron a nuestro servicio
de urgencias pediátrico durante el año 2009. 

Resultados: En nuestro servicio de urgencias pediátrico se aten-
dieron un total de 42 pacientes hiperfrecuentadores, siendo más
frecuentes los varones con un 60%. Las visitas fueron más frecuentes
durante los meses de invierno y el turno de la tarde. Un 50% tuvo
un ingreso previo durante el primer mes de vida. La primera visi-
ta se produjo durante el primer año de vida en más de un 90% de
los hiperfrecuentadores. Los motivos de consulta más frecuentes
fueron la patología respiratoria, seguida de la fiebre, síntomas diges-
tivos y dermatológicos. En más del 80% de pacientes se solicitó
en alguna ocasión una prueba complementaria, siendo el hemo-

grama y bioquímica la prueba más solicitada. En el 65% de pacien-
tes se solicitó una prueba de radiología. El 65% de hiperfrecuen-
tadores precisó ingreso hospitalario en alguna ocasión.

Conclusiones: Los hiperfrecuentadores suponen una fuente de
consumo de recursos muy importante en los servicios de urgencias
pediátrico. El perfil del hiperfrecuentador es el varón, con ingreso
previo, cuya primera visita a un servicio de urgencias fue durante
el primer año y siendo la patología respiratoria el principal moti-
vo de consulta.

20. PRONO DOLOROSO, INCIDENCIA Y PRIORIDAD. García
Álvarez FJ, González Sánchez M, Larrea Tamayo E. Urgencias de
Pediatría. Hospital Central de Asturias. Oviedo. 

Introducción: Se trata de un episodio relativamente frecuente,
que se da en niños pequeños, sobre todo entre 1 y 3 años; general-
mente tras una tracción brusca del miembro superior en extensión,
que requiere que el codo esté extendido y el antebrazo en prona-
ción. Se produce una subluxación de la cabeza del radio, por el des-
lizamiento del ligamento circular. 

Objetivos: Análisis retrospectivo de los casos de “prono dolo-
roso”, atendidos en el servicio de Urgencias de Pediatría del Hos-
pital Central de Asturias; desde el 01-07-07 al 30-11-09; en función
de los criterios de ingreso, grupos de edad, sexo; brazo afectado y
mecanismo de lesión. Se comenta el tratamiento y control de los
casos en Urgencias de Pediatría del Hospital Central de Asturias. 

Material y métodos: El estudio se realiza con una muestra de
338 pacientes; que son atendidos en el servicio de Urgencias de Pedia-
tría del Hospital Central de Asturias, del 01-07-07 al 30-11-09 con el
diagnóstico de: Prono doloroso. Se emplea el programa estadístico
SPSS 15.0, y se revisan las Historias Clínicas. Nos basamos en el sis-
tema de triaje “Manchester” para enfermería, y en la praxis habitual
con estos episodios en nuestro servicio. Se recoge y analiza la varia-
ble “prioridad” del sistema “Manchester” de triaje para enfermería. 

Resultados: Del 01-07-07 al 30-11-09; los grupos de edad de
mayor incidencia son los preescolares (55%), seguidos de los lac-
tantes (43.8%). El 64.2% fueron niñas; mientras que el 35.8% corres-
pondieron a niños. El 97% de los episodios, se resolvieron en Urgen-
cias de Pediatría; y el resto, se habían resuelto espontáneamente o
requirieron una nueva valoración a posteriori, para confirmar su
resolución. El codo izquierdo suele afectarse más que el derecho. 

El 99,1% se trataba de un nivel de urgencia verde, según el sis-
tema de triaje “Manchester” para enfermería.

Conclusiones: 
– Se trata de un episodio doloroso, pero de escasa gravedad y

buen pronóstico. Su incidencia esta relacionada con la tracción
del antebrazo, por parte de los padres al sostener al niño en las
etapas lactante y, sobre todo preescolar; relacionadas con el
desarrollo de capacidades psicomotoras. Se debe aconsejar a
los padres alzar a los niños de las axilas, no de las manos. 

– Suelen reconocerse fácilmente por su presentación clínica y son
rápidamente tratadas a través de una simple técnica de reduc-
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ción que involucra pronación, supinación o ambas en el brazo
afectado.

– Es más frecuente en niñas, de menos de 5 años, y en el brazo
izquierdo. 

– Se da de forma aguda y dolorosa, pero tras la reducción; desa-
parece el dolor, y no existen secuelas tras estos episodios.

– Según el sistema de triaje “Manchester”, la gran mayoría de
estos pacientes no reviste gravedad, y puede esperar, salvo
excepciones, hasta 120 minutos, para ser atendido.

21. UN AÑO DE URGENCIAS TRAS LA APERTURA DE UN
HOSPITAL DE NIVEL II. Velasco Zúñiga R, Campo Fernández
MN, Fernández Arribas JL, Puente Montes S, Gutiérrez Abad C,
Sevillano Benito I, Benito Pastor H, Sanchez García A. Servicio Pedia-
tría. Hospital Universitario Río Hortega. Valladolid.

Introducción: En Febrero del 2009 se inauguró el Nuevo Hos-
pital Río Hortega, en el cual se abrió un nuevo servicio de Urgen-
cias Pediátricas, en el cual prestan servicio cinco pediatras. El ser-
vicio dispone de tres boxes de exploración, un box de emergencias
y una sala de observación con seis camas. En cada turno de traba-
jo hay un pediatra, un residente de pediatría, dos enfermeras y una
auxiliar. Este servicio atiende a todos los pacientes entre 0 y 14 años,
salvo patología propia de Traumatología.

Objetivos: A partir de la puesta en marcha del servicio de
Urgencias Pediátricas en nuestro hospital, analizar las consecuen-
cias de dicha apertura sobre el volumen de las urgencias atendidas
y de los ingresos realizados.

Métodos: Estudio descriptivo observacional retrospectivo entre
Febrero del 2009 y Enero del 2010. El estudio compara el número
de urgencias atendidas en las Urgencias del Hospital Río Hortega
de Valladolid con las atendidas en el mismo periodo de tiempo del
año anterior, así como el número de ingresos realizados.

Resultados: Durante el periodo estudiado se atendieron un
total de 21.830 urgencias, lo que supone un 151% de las urgencias
atendidas en el mismo periodo del año previo. Los pacientes aten-
didos de entre 7 y 14 años suponen 3704 urgencias, un 16,9% del
total. Esto supone una media de 59,8 pacientes atendidos al día.
11.037 de estos pacientes se atendieron en el fin de semana, lo que
supone un 50,55%.

En la distribución por turnos vemos que el 28,3% de los pacien-
tes se ven en el turno de mañana, 46,6% en el de tarde, y el 25,1%
restantes en el turno de noche.

2.447 pacientes permanecieron en la sala de observación un
tiempo mínimo de 30’ y nunca mayor de 24 horas. Las principa-
les patologías que motivaron estos ingresos fueron TCE, GEA e
infecciones respiratorias que precisaron aerosolterapia.

Se realizaron 588 ingresos, lo que suponen el 2,69% de las urgen-
cias. En el mismo periodo del año anterior se ingresaron el 5,5% de
las urgencias.

Conclusiones: La apertura del nuevo hospital supuso un
aumento de las urgencias pediátricas explicables en parte por la

redistribución de áreas de salud, en la que se acogió una zona con
mayor población inmigrante, con mayor natalidad. Además, en el
anterior hospital las urgencias de niños entre 7 y 14 años eran vis-
tas en el servicio de Urgencias Generales, aunque hemos visto que
por sí mismo no justifica el aumento sufrido. Otra causa para este
aumento lo podemos encontrar en el “efecto llamada” causado por
la presencia de un hospital nuevo. El cuarto motivo pensamos que
puede ser debido a que, pese a no realizar triage, el tiempo de espe-
ra no suele ser mayor de diez minutos salvo en situaciones muy
puntuales, lo que hace preferible la asistencia a nuestro hospital
que al punto de Urgencias de Atención Primaria correspondiente. 

Otro indicador de abuso del servicio de Urgencias lo supone el
alto porcentaje de Urgencias que se ven en el turno de mañana en
los días de diario, pese a que en esas horas tienen consulta en su
centro de Atención Primaria.

Nos parece reseñable la disminución a la mitad del porcenta-
je de ingresos realizados, pese al aumento de urgencias totales vis-
tas. La disponibilidad de una sala de observación de la que carecía
el antiguo hospital, y la atención por parte de un equipo de pedia-
tras dedicados de manera exclusiva a la Urgencia Pediátrica nos
parecen las dos principales razones que explican este resultado.

22. VARIABILIDAD EN EL MANEJO DE LA BRONQUIOLITIS
AGUDA EN ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEÓN
(PROYECTO ABREVIADO). Ochoa Sangrador C1, González de
Dios J2 y Grupo Investigador del Proyecto aBREVIADo (BRon-
quiolitis-Estudio de Variabilidad, Idoneidad y Adecuación). 1Ser-
vicio de Pediatría. Hospital Virgen de la Concha. Zamora. 2Servicio de
Pediatría. Hospital de Torrevieja. Departamento de Pediatría. Universi-
dad Miguel Hernández. Alicante.

Introducción: Existe una importante variabilidad e inadecua-
ción en el manejo de la bronquiolitis aguda (BA), en relación con
la falta de evidencia clara sobre la utilidad o eficacia de muchos de
los procedimientos diagnósticos o terapéuticos empleados en ella.
El objetivo de este estudio es conocer la variabilidad en el manejo
de la BA en los distintos ámbitos de atención clínica (atención pri-
maria, urgencias y hospitalización), a partir de un análisis de los
casos correspondientes a los centros de Asturias Cantabria, Castilla
y León, que han participado en un estudio multicéntrico nacional. 

Material y métodos: Estudio transversal descriptivo (de octu-
bre 2007 a marzo 2008) de los casos de BA (criterios de McConno-
chie) tratados en una muestra de 10 hospitales y 26 centros de salud.
Se diseñó un cuestionario para la recogida de las variables de estu-
dio (datos generales, sintomatología, factores de riesgo, pruebas
diagnósticas y tratamientos) y se realizó una comparación por ámbi-
tos asistenciales (consultas, urgencias, ingresos y UCI). El análisis
de idoneidad (primera elección, uso alternativo o inadecuado) se
ha basado en las recomendaciones de la Conferencia de Consenso
sobre BA para el proyecto (An Pediatr. 2010; 72:221.e1-e33).

Resultados: Se recogieron 1.808 casos de BA (47,1% proceden-
tes de urgencias, 32,3% de hospitalización, 19,3% de centros de salud
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y 1,3% de UCI) con edad media de 0,5 años (IC95% 0,48 a 0,52), de
los cuales 6,2% eran < 1 mes, 21,4% entre 1-3 meses, 62,7% entre 3-
12 meses y 9,7% > 12 meses. Precisaron ingreso el 12,8% de los casos
recogidos en atención primaria. Encontramos escasa presencia de
factores de riesgo, principalmente prematuridad (9,8%) y cardio-
patías congénitas (2%); más llamativa es la exposición al tabaco
(41,6%) y acudir a guardería (18%). Las pruebas diagnósticas reali-
zadas fueron medición de Saturación de oxígeno (71,2%; 94,4% ingre-
sados, 72,7% urgencias y 27,3% consultas), Radiografía de tórax (36%;
64% ingresados, 31% urgencias y 12% consultas), hemocultivo (6,4%)
y gasometría (10%). Los principales tratamientos empleados en la
fase aguda han sido los broncodilatadores inhalados (72,6%), la adre-
nalina nebulizada (12,8%), los corticoides orales (18,3%) y parente-
rales (2,3%). El uso de adrenalina y corticoides parenterales predo-
minó en los niños hospitalizados (especialmente en UCI), mien-
tras que el de broncodilatadores y corticoides orales en los de con-
sultas. Un 27% de los pacientes hospitalizados recibieron corticoi-
des sistémicos, un 32,7% de los de consultas y sólo un 11,5% de los
de urgencias. La oxigenoterapia y fluidoterapia intravenosa fueron
necesarias en el 25,1% y 9,9% de los casos. El 8,5% de los pacientes
recibió antibioticoterapia oral y el 4,8% parenteral. En la fase de man-
tenimiento los tratamientos más empleados fueron los broncodila-
tadores inhalados (56%), los corticoides orales (13%), los broncodi-
latadores orales (8,7%) y los antibióticos (9,7%). En más del 39%
de los casos se emplearon tratamientos inadecuados en la fase aguda
(broncodilatadores o adrenalina ± corticoides en casos leves, anti-
bióticos, salbutamol oral y otros tratamientos) y en el 64,7% en la
fase de mantenimiento (corticoides, metilxantinas, montelukast y
broncodilatadores no indicados en fase aguda). 

Conclusiones: Hay discrepancias entre la práctica clínica habi-
tual y el manejo basado en la evidencia de la BA en España (tanto
en pacientes hospitalizados como ambulatorios). En un elevado por-
centaje de casos de BA se realizan pruebas diagnósticas e interven-
ciones terapéuticas de eficacia y utilidad no demostrada en la BA.

23. CLASIFICACIONES DE CONTROL DEL ASMA: DIFE-
RENCIAS Y CONCORDANCIA. Mora Gandarillas I1, Cano Garci-
Nuño A2, Díaz Vázquez CA3, Carvajal Urueña I4, García Merino A5,
Mola Caballero de Rodas P6, Domínguez Aurrecoechea B7. Cen-
tros de Salud de Infiesto1, Moreda3, La Ería4, Vallobín5, Riaño6, Otero7

(Asturias). Centro de Salud Villamuriel2 (Palencia).

Introducción y objetivos: La Iniciativa Global para el Asma
(GINA) establece que en el seguimiento del paciente con asma debe
evaluarse el nivel de control de la enfermedad, que determina las
decisiones terapéuticas. Existen varias clasificaciones utilizadas con
éste fin, como la clasificación de control GINA y el cuestionario
de control de asma en niños (CAN) desarrollado y validado en 2008
y propuesto por la Guía Española de Manejo del Asma (GEMA)
como escala de control y referencia en el tratamiento escalonado
del asma. Los objetivos del estudio son: 1) Establecer el nivel de
control del asma en un grupo de escolares de 6 a 14 años median-
te la aplicación de la clasificación de control GINA y del cuestio-
nario de Control del Asma en Niños (CAN); 2) Determinar la corre-
lación entre las escalas GINA y CAN para detectar asma no con-
trolado y 3) la validez del CAN y la concordancia entre los resul-
tados del cuestionario CAN para niños y tutores.

Métodos: Estudio observacional, tranversal y multicéntrico, rea-
lizado a escolares de 6-14 años diagnosticados de asma, en siete cen-
tros de AP mediante una evaluación médica en la que se incluyen 1)
una entrevista clínica específica que recoge datos de la historia clí-
nica y la situación en las 4 semanas anteriores para determinar el
grado de control del asma, 2) cuestionarios de control de asma en
niños (CAN) autocumplimentados por los niños de 9-14 años y por
los tutores en niños de 6-14 años; (punto de corte de mal control ≥ 8
puntos) y 3) realización de espirometría y prueba de reversibilidad.

Resultados: 149 niños de 6-14 años cumplían los criterios de
inclusión y aceptaron participar en el estudio. Según el nivel de
control en las últimas 4 semanas los pacientes fueron clasificados
en base a la clasificación GINA en: control completo 32,2%, control
parcial 45%, no control 22,8%. En el CAN superaban el punto de
corte de mal control el 48,5% de niños y el 47,9% del cuestionario
de progenitores. El rendimiento diagnóstico del CAN respecto a la
clasificación de control GINA para el punto de corte de asma mal
controlada (≥ 8 puntos) se detalla en la tabla II, en la que también
se refieren los resultados de la publicación original* del CAN. 

El coeficiente de correlación entre los resultados de niños y tuto-
res es 0,601 (IC 95%: 0,497-0,700).

Conclusiones:
– El control del asma varía según la clasificación empleada: GINA

es más estricta que CAN para considerar el asma controlada.
– El rendimiento del CAN respecto a la clasificación GINA es solo

moderado: el CAN no identifica correctamente a un tercio de
los niños con asma mal controlado. 
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TABL A II.

Estudio actual Estudio Pérez Yarza* 

CAN niños (IC95%) CAN tutores (IC95%) CAN niños (IC95%) CAN tutores (IC95%) 

Sensibilidad % 78,1 (61,2 - 89,0) 78,1 (61,2 - 89,0) 76,3 (66,9 - 83,6) 73,0 (66,5 - 78,7)
Especificidad % 60,8 (51,1 - 69,7) 60,9 (51,6 - 69,5) 62,7(51,9 - 72,3) 69,7 (62,6 - 75,9)
VPP % 38,5 (27,6 - 50,6) 36,8 (26,3 - 48,6) 70,5 (61,2 - 78,4) 73,0 (66,5 - 78,7)
VPN % 89,9 (80,5 - 95,0) 90,5 (81,7 - 95,3) 69,3 (58,2 - 78,6) 69,7 (62,6 - 75,9)
Exactitud % 64,9 (56,5 - 72,5) 64,8 (56,6 - 72,2) 70,0 (62,9 - 76,2) 71,4 (66,7 - 75,7)
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– La correlación entre el CAN de niños y padres es aceptable y
no depende del nivel de control.

– A pesar de sus limitaciones, el CAN es una herramienta útil,
como apoyo a la anamnesis dirigida, la exploración y las prue-
bas de función pulmonar en el seguimiento regular del pacien-
te con asma. 

24. MANEJO DE LOS DERRAMES PARANEUMÓNICOS EN
LA UCIP DEL COMPLEJO ASISTENCIAL UNIVERSITARIO
DE BURGOS. Iparraguirre Rodríguez S, Oyagüez Ugidos PP,
Gómez Saez F, Gómez Sánchez E, García González M, Zabaleta
Camino C, Del Blanco Gómez I, Huidobro Labarga B. Servicio de
Pediatría. Complejo Asistencial Universitario de Burgos. 

Introducción: La neumonía bacteriana en los niños es una causa
importante de morbilidad y hospitalización. Representa el 10-15%
de las infecciones respiratorias de vías bajas en los niños y es la
causa más frecuente de derrame pleural (40% de las neumonías que
precisan ingreso). Los gérmenes más frecuentemente aislados en el
derrame pleural son el neumococo, Staphylococcus aureus y Strepto-
coccus pyogenes. El cultivo del líquido pleural puede ser negativo
hasta en un 95% de los casos. En nuestra unidad se aplica un pro-
tocolo de manejo que incluye el drenaje pleural, la aplicación de
fibrinolíticos y la toracoscopia precoz en casos refractarios a las tera-
pias previas.

Objetivos: Estudiar los casos de derrame pleural atendidos en
el Complejo Asistencial de Burgos y valorar la eficacia y la seguri-
dad de los tratamientos aplicados.

Pacientes y métodos: Se estudian los pacientes ingresados en
el Servicio de Pediatría entre Mayo 2007 y Octubre de 2009 con diag-
nóstico de neumonía y derrame pleural, recogiendo las siguientes
variables: Edad, sexo, vacunación con Prevenar®, antecedentes per-
sonales, días desde inicio síntomas al diagnóstico, si recibieron anti-
biorerapia oral previa, días de antibioterapia intravenosa, ecogra-
fía torácica, características del líquido pleural, cultivo líquido pleu-
ral, fibrinolisis intrapleural, corticoterapia, días de tubo de drena-
je, videotoracoscopia (VATS: de inicio o rescate), toracotomía, rea-
lización de TAC, exitus, traslado de otros Hospitales. Se realiza esta-
dística descriptiva y estudios de inferencia mediante pruebas no
paramétricas y -student. 

Resultados: Ingresan 276 pacientes con diagnóstico de neumo-
nía. 20 casos presentaron derrame pleural (7.2%), de los que un 70%
requirió drenaje. La distribución por sexo en los pacientes con derra-
me pleural fue homogénea. El 45% estaban vacunados con Preve-
nar®. El 65% no tenía antecedentes de interés, 10% infecciones ORL
de repetición, 10% encefalopatía y el 15% asma. El 55% había reci-
bido antibiótico oral previo. Las características de derrame según la
ecografía era de un 65% con derrame tabicado. Se indica drenaje
pleural en el 70% de los casos, en función de la afectación respira-
toria y los datos ecográficos. Un 57.1% presenta características de
empiema. Se aisla germen en un 20% de los casos (en líquido pleu-
ral en 3 casos y en sangre en uno). Los gérmenes aislados son: 2 Strep-

tococcus pneumoniae serotipo 1, 1 Streptococcus pneumoniae serotipo
14 y 1 Candida albicans. La mitad de los pacientes con tubo de dre-
naje reciben urokinasa intrapleural. El 30% de los pacientes con derra-
me pleural reciben tratamiento con corticoides intravenosos. El 25%
requiriere VATS de ellos en el 5% de los casos fue el tratamiento ini-
cial y en el 25% fue de rescate. 5% precisó toracotomía. En el 35% se
realiza TAC torácico. Fallece una paciente (con antecedentes de ence-
falopatía y limitación de esfuerzo terapéutico). El 80% de los pacien-
tes era trasladado de otros Hospitales y había iniciado antibiotera-
pia en su centro de origen). La mediana del inicio de los síntomas
al diagnóstico es de 5,1 días. Precisan una mediana de 11 días de
antibiótico intravenoso. La mediana de los días de tubo pleural
fue de 6 días. Los pacientes que recibien antibioterapia oral previa
precisan dosis de urokinasa menor (p<0.05). 

Respecto a la situación vacunal, los vacunados con Prevenar®

precisan más VATS (44% vs 16%, p<0.05). Todos los no vacuna-
dos presentan derrame complicado, frente a un 33% de los vacu-
nados (p<0.05). No hubo diferencias estadísticamente significati-
vas en los días de antibioterapia intravenosa, espesor del derrame,
dosis de urokinasa, días de tubo pleural y días de ingreso. 

En los derrames tabicados se recurre a VATS en un mayor por-
centaje (33.3% vs 15%, NS). En los pacientes que se realizó VATS el
espesor del derrame fue significativamente mayor (p<0.05). 

Es mayor el porcentaje de pacientes que precisan VATS entre
los tratados con corticoides (50% vs 25%, NS). 

Comentarios: En nuestra serie, el tratamiento con urokinasa
fue insuficiente en un porcentaje de casos mayor del comunicado
en otras publicaciones. Los que recibieron antibiótico oral previo
precisaron menos dosis de urokinasa.

Excepto en la paciente fallecida, en la que había una limitación
del esfuezo terapéutico, la recuperación fue total en todos los pacien-
tes. Ninguno precisó decorticación.

En nuestro estudio, la necesidad de VATS parece relacionarse con
el volumen y grado de complicación del derrame y la corticotera-
pia. Aunque no hemos hallado diferencias estadísticamente signifi-
cativas, en probable relación al escaso número de la muestra, pone-
mos en duda la utilidad de los corticoides en el derrame pleural.

Se requieren series más amplias para valorar la virulencia de
neumococos no vacunales y hasta que punto la evolución de los
derrames es o no más favorable en pacientes vacunados.

25. EMPIEMA PARANEUMÓNICO: DOS OPCIONES TERAPÉU-
TICAS. Muñoyerro Sesmero M, González González C, Fournier
Carrera M, Abad Arevalillo S, Garrote Molpeceres R, Moreno Gómez
E, Matías del Pozo V, Marugán de Miguelsanz JM. Servicio de Pedia-
tría. Hospital Clínico Universitario de Valladolid.

Introducción El empiema paraneumónico es una acumulación
de pus en el espacio pleural. Suele asociarse en la mayoría de los
casos a neumonía por Streptococcus pneumoniae. Se presenta en el 5-
10% de los niños con neumonía bacteriana. Los síntomas y signos
iniciales no difieren de los de una neumonía bacteriana, destacan-
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do la fiebre, el mal estado general del niño y la dificultad respira-
toria. La radiografía de tórax y la ecografía conforman las princi-
pales herramientas diagnósticas, así como la anatomía patológica
del material extraído mediante toracocentesis. Las principales com-
plicaciones son la pericarditis purulenta, abscesos pulmonares, sep-
ticemia, enfisema subcutáneo postdrenaje, entre otras. Actualmen-
te el tratamiento es multidisciplinar asociando antibioterapia, tora-
cocentesis, el drenaje con tubo de tórax y cirugía bien asistida por
video o decorticación abierta. 

Casos Clínicos: Presentamos dos casos clínicos: El primero, una
niña de 5 años, de procedencia china adoptada al nacimiento, con
calendario vacunal al día, incluyendo Prevenar®. Presenta cuadro
de neumonía lobar derecha con derrame pleural de característi-
cas empiematosas. Se coloca tubo de drenaje y se inicia antibiote-
rapia con cefotaxima intravenosa. La no mejoría de la sintomato-
logía hace que se planteé la necesidad de utilizar un tratamiento
antibiótico más agresivo asociando a cefotaxima, vancomicina y
clindamicina intravenosa. Permaneció hospitalizada durante 20
días. Con controles posteriores normales. Resultados microbioló-
gicos negativos.

El segundo caso es el de un niño de 2 años remitido a nuestro
hospital por empiema complicado. Antecedentes personales sin
interés para el proceso actual. Destacar calendario vacunal actua-
lizado para su edad en el que no consta la vacuna de Prevenar®.
Tras evidenciarse en la ecografía torácica tabiques en el espacio
pleural, se decide tratamiento mediante toracoscopia excplorado-
ra, colocación de drenaje pleural, terapia antifibrinolítica y anti-
bioterapia con cefotaxima, clindamicina y vancomicina intraveno-
sas. En el postoperatorio inmediato realiza enfisema subcutáneo
masivo que precisa revisión del lecho quirúrgico. Tras evolución
favorable es dado de alta a los 12 días. Resultado microbiológico:
cocos gram positivos en el líquido pleural. 

Comentarios. El empiema se encuentra con relativa frecuencia
en los lactantes y niños en edad preescolar. La forma de presenta-
ción clínica varía desde síntomas respiratorios hasta mal estado
general con fiebre elevada. Se proponen dos abordajes terapeúti-
cos diferentes que han demostrado su eficacia. Si bien el manejo
mediante toracoscopia parece disminuir el tiempo de estancia hos-
pitalaria, es preciso recordar las complicaciones que conlleva este
tipo de técnicas más agresivas. 

26. REVISIÓN DE LOS INGRESOS GENERADOS POR GRIPE
A H1N1 EN EL HOSPITAL CLÍNICO UNIVERSITARIO DE
VALLADOLID DURANTE EL OTOÑO-INVIERNO 2009-2010.
Moreno Gómez E, Da Cuña Vicente R, García Gutiérrez P, Gonzá-
lez González C, Fournier Carrera M, Muñoyerro Sesmero M, Garro-
te Molpeceres R, Solís Sánchez P. Servicio de Pediatría. Hospital Clí-
nico Universitario de Valladolid. 

Introducción: La pandemia del virus de la Gripe A H1N1 ha
sido un fenómeno social desde el pasado mes de abril de 2009, cuan-
do se registraron los primeros casos afectos en México y Estados

Unidos. Las cifras de mortalidad, no obstante, no han llegado a
superar a las de la gripe estacional anual. En niños con una pato-
logía crónica de base, se estima que la mortalidad es de un 7-8%,
siendo las principales complicaciones la neumonía invasora bacte-
riana secundaria, así como la patología otorrinolaringológica. Las
medidas preventivas son el pilar de control de esta pandemia, limi-
tándose el uso de antivirales a los grupos de riesgo o en casos de
un agravamiento clínico importante. Aún se están realizando ensa-
yos clínicos sobre la seguridad, inmunogenicidad y eficacia de la
vacuna que ha comenzado a distribuirse en otoño de 2009.

Objetivos: 1) Determinar las variables epidemiológicas rela-
cionadas con la susceptibilidad frente al virus; 2) Revisar la evo-
lución y complicaciones asociadas con mayor frecuencia; 3) Ana-
lizar los tratamientos más utilizados.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de los 15 casos de Gripe
A H1N1 ingresados en el Servicio de Pediatría del Hospital Clínico
Universitario de Valladolid en el período comprendido entre sep-
tiembre de 2009 y enero de 2010, mediante revisión de los informes
de alta. Análisis estadístico descriptivo de los hallazgos encontrados.

Resultados: De los 15 casos de Gripe A H1N1 en los niños de
nuestro estudio, la distribución por sexos resulta similar, ya que 8
son mujeres y 7 varones. Las edades de los casos están compren-
didas entre 1 mes y 14 años. De todos ellos, el 40% son lactantes
(menores de 2 años). El 86% de los niños son de nacionalidad espa-
ñola. La mayor incidencia de los casos se ha producido en el mes
de septiembre, con un 33% del total, seguido por el mes de diciem-
bre con un 26%. Todos los casos presentaban el calendario vacunal
oficial actualizado y uno de ellos había recibido la vacuna de la
Gripe A H1N1. Entre los antecedentes personales, el 26% referían
bronquiolitis o episodios de sibilancias recurrentes. En otro 26% de
los niños se registró otro tipo de patología de base: atrofia muscu-
lar espinal, epilepsia, síndrome polimalformativo y comunicación
interventricular. La clínica con la que debutó la enfermedad fue en
el 86% de los casos de tipo respiratorio y el 93% presentaba fiebre.
Los parámetros analíticos mostraron leucocitosis mayor de 10.000
en el 43% de los casos, con predominio de neutrófilos en el 78% del
total de los enfermos y PCR elevada por encima de 20 mg/L en el
71% del total. El 58% de los niños presentaban alteraciones radio-
lógicas. Como complicaciones a destacar, un paciente sufrió fallo
hepático con importante elevación de las transaminasas, 4 pre-
sentaron neumonía bacteriana, 4 hiponatremia y 2 han desarrolla-
do hiperreactividad bronquial moderada que ha precisado ingre-
so hospitalario. En 3 de los casos se halló coinfección, uno por ade-
novirus y 2 por virus respiratorio sincitial. En cuanto al tratamien-
to, el 33% de los pacientes recibieron oseltamivir; en el 53% se aso-
ciaron antibióticos; como otras terapias, el 60% de los niños preci-
saron oxigenoterapia; el 40% broncodilatadores inhalados, en el
20% se emplearon corticoides sistémicos y tan sólo uno de los casos
recibió adrenalina inhalada. El tiempo de hospitalización medio
fue de 6 días y el 13% de los casos precisaron ingreso en la Uni-
dad de Cuidados Intensivos Pediátricos.

Conclusiones: La Gripe A H1N1 ha presentado dos picos de
incidencia en los meses de septiembre y diciembre. La población
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pediátrica más afectada han sido los lactantes, sin diferencias sig-
nificativas entre ambos sexos. La mitad de los casos presentaban
patología de base. Casi la totalidad de los pacientes debutaron con
fiebre y síntomas respiratorios. Más del 70% de los casos presenta-
ban desviación izquierda con elevación de los reactantes de fase
aguda. En el 58% de los casos se encontraron alteraciones radioló-
gicas. El 20% de los pacientes tenían coinfección con otro micro-
organismo. Se emplearon antivirales en un tercio de los afectos,
mientras que se utilizaron antibióticos en la mitad de ellos. Por tra-
tarse de una población escasa, debemos esperar a los resultados de
otros estudios así como plantear comparar estos resultados con los
obtenidos en adultos.

27. EXPERIENCIA EN EL TRATAMIENTO DE SUSTITUCIÓN
ENZIMÁTICA CON IDURSULFASA SEMANAL EN DOS
PACIENTES CON SÍNDROME DE HUNTER. Sánchez García A,
Alcalde Martín C, Campo Fernández MN, Puertas Martín V, Beni-
to Pastor H, Santamaría Marcos E, González Martín L, González
García B. Servicio Pediatría. Hospital Universitario Río Hortega. Valla-
dolid. 

Experiencia en el tratamiento de sustitución enzimática con
Idursulfasa semanal en dos pacientes con Síndrome de Hunter;

Introducción: El Síndrome de Hunter (MPS II) es una enfer-
medad genética ligada al cromosoma X, causada por la deficiencia
de la enzima lisosomal, iduronato-2-sulfatasa, que produce el acú-
mulo progresivo de glucosaminoglicanos en diversos órganos y
tejidos, La consecuencia de ello es un engrosamiento celular, que
provoca organomegalia, destrucción tisular y disfunciones orgáni-
cas diversas, con un rápido empeoramiento de la calidad de vida
de estos pacientes y de su pronóstico vital a largo plazo.

En el año 2007 se aprobó el tratamiento enzimático sustituti-
vo con idursulfasa en los pacientes con Síndrome de Hunter o muco-
polisacaridosis tipo II. Los resultados publicados hasta el momen-
to han sido bastante positivos.

Objetivos: Presentamos la experiencia en nuestro centro del
tratamiento sustitutivo con idursulfasa en dos casos de Síndrome
de Hunter desde Noviembre del 2007. 

Material y métodos: El tratamiento se administra semanal-
mente y de forma ambulatoria en nuestro hospital de día, a tra-
vés de un catéter central (Portacath®).

Realizamos el registro periódico de diversas variables clínicas
y pruebas complementarias protocolizadas según el HOS (Hun-
ter Outcome Survey), un registro multicéntrico internacional abier-
to a todos los pacientes con dicha enfermedad.

Resultados: En el tiempo transcurrido desde el inicio del tra-
tamiento se ha observado una notable mejoría en la calidad de vida
de estos pacientes, con escasas reacciones adversas y gran acepta-
ción familiar.

Conclusiones: La magnitud de las mejoras experimentadas,
junto con el hecho de que la enfermedad de Hunter sea una enfer-
medad progresiva, fuertemente invalidante, con un pronóstico malo

y sin ningún tratamiento eficaz, permite considerar que, aunque
limitadas, las mejoras aportadas por el tratamiento semanal con
idursulfasa responden a un claro beneficio para los pacientes, sin
compromiso para su seguridad.

28. CARCINOMATOSIS MENÍNGEA EN PACIENTE CON RAB-
DOMIOSARCOMA ALVEOLAR METASTÁSICO. Miñones Suá-
rez L, Galbe Sada M, Antuña García MJ, Fernández García MS*,
Ablanedo Ablanedo MP*. Servicio de Pediatría, *Servicio de Anatomía
Patológica. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo. 

Introducción: El rabdomiosarcoma alveolar es el sarcoma de
tejidos blandos más frecuente en la edad pediátrica. Es un tumor
caracterizado por su rápido crecimiento y por presentarse con mayor
frecuencia en la adolescencia, afectando a la región perineal y extre-
midades. Presentamos un caso de rabdomiosarcoma alveolar con
diseminación meníngea precoz.

Caso clínico: Se trata de una niña de 12 años que consultó por
primera vez por cefalea hemicraneal, lagrimeo y dolor lancinante
en la región correspondiente a V1 y V2 izquierdo de 5 días de evo-
lución, constatándose además abolición del reflejo corneal y anes-
tesia en dicha región. En la RMN craneal se apreció una lesión com-
patible con neurinoma del trigémino, por lo que inició tratamien-
to con tegretol con mejoría sintomática. Un mes más tarde, consultó
de nuevo por dolor perianal y rectorragia de una semana de evo-
lución. Se palparon nódulos indurados en región perianal, una ade-
nopatía inguinal derecha y múltiples nódulos subcutáneos. En la
analítica destacaba una LDH de 3800 U/L y leve aumento de tran-
saminasas. Los marcadores tumorales (enolasa, BHCG, alfafeto-
proteína) fueron normales. El estudio de extensión mostró una masa
paravertebral de D4-D7 de 32x21 mm que invadía canal medular,
otra masa abdominal que desplazaba el páncreas de 32x37 mm y a
nivel perineal una lesión perirrectal, en glúteo y obturador izdo y
otra lesión paravesical izquierda, además de múltiples bloques ade-
nopáticos. El PET mostró áreas de captación compatibles con afec-
tación ósea y en el aspirado de médula ósea se halló una infiltra-
ción mayor del 99% por células tumorales. El estudio histopatoló-
gico de la adenopatía inguinal fue compatible con rabdomiosarco-
ma alveolar, confirmado con la detección de la amplificación del
gen PAX3-FKHR en el estudio molecular. La paciente inició trata-
miento quimioterápico con ifosfamida, vincristina, adriamicina y
doxorrubicina (según protocolo SIOP RMS 2005), presentando una
mala tolerancia al mismo y toxicidad cardiaca y neurológica rela-
cionadas con la adriamicina y vincristina respectivamente. La res-
puesta precoz al tratamiento fue muy favorable, persistiendo un
engrosamiento perianal como lesión residual. Tras el quinto curso,
acudió por cefalea y dolor cervical posterior, vómitos biliosos y ten-
dencia al sueño. Presentaba una afectación del estado general, con
incapacidad para mantenerse erguida y signos meníngeos positi-
vos. En el TC craneal se objetivó hidrocefalia y signos de carcino-
matosis meníngea, siendo éxitus 48 horas más tarde y 4 meses tras
el diagnóstico.
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Comentarios: El rabdomiosarcoma alveolar de peor pronósti-
co es el que se presenta en los adolescentes. El interés de este caso
reside en su forma de presentación, en la localización de las metás-
tasis y en la rápida progresión tras la buena respuesta inicial al tra-
tamiento. Dada la infrecuencia de estos tumores, es necesario rea-
lizar estudios colaborativos que permitan desarrollar nuevas líne-
as de tratamiento con el objetivo de mejorar el pronóstico de estos
pacientes.

SÁBADO 24 DE ABRIL, 09.00 A 10.30 H, SALA ANFITEATRO
Sesión nº 4: Atención Primaria y Neurología

Moderadores: Dra. Isabel Mora Gandarillas y 
Dr. Juan Carlos Silva Rico

29. DETECCIÓN SISTEMÁTICA/UNIVERSAL DEL TRAS-
TORNO POR DÉFICIT DE ATENCIÓN CON/SIN HIPERAC-
TIVIDAD MEDIANTE EL SCREENING RECOMENDADO POR
LA ACADEMIA AMERICANA DE PEDIATRÍA PARA LA ATEN-
CIÓN PRIMARIA. RESULTADOS PRELIMINARES. Fernández
Pérez M1, Gonzalvo Rodríguez C2. 1Pediatra, Psicólogo; 2 Enfermera
de Pediatría, Psicólogo. Centro de Salud de La Felguera, Asturias.

Introducción: El Trastorno por Déficit de Atención con/sin
Hiperactividad (TDAH) representa, en nuestro contexto, el pro-
blema más frecuente de la salud mental infantil, con una preva-
lencia cercana al 5%. El diagnóstico es clínico, por un profesional
conocedor de las diversas circunstancias que implica el TDAH.
Sobre esta base, y con el fin de facilitar el diagnóstico precoz y por
ende la intervención precoz de los distintos profesionales impli-
cados, la Academia Americana de Pediatría (AAP) recomienda que
los pediatras de Atención Primaria (PAP) lleven a cabo una detec-
ción sistemática en su consulta a determinadas edades claves.

Objetivo: Determinar la factibilidad de llevar a cabo dicho scre-
ening en la revisión sistemática de los 8 años y valorar la sensibi-
lidad y especificidad como método de screening.

Material y métodos: Empleo del cuestionario de screening del
TDAH (versión original de la AAP) en la revisión de las cohortes
de niños de 8 años en una consulta de pediatría durante 3 años con-
secutivos. 

La enfermería de pediatría aplicó el cuestionario, compuesto
de 7 ítems y en formato informatizado dentro del programa OMI,
a todos los niños que acudieron a la revisión programada. Los casos
sospechosos, que no pasaron el screening, fueron específicamente
evaluados por el pediatra mediante una entrevista semiestructu-
rada para el TDAH, con criterios del DSM-IV.

El estudio es un diseño transversal, de prevalencia, y sobre sus
resultados y datos se aplican los criterios de sensibilidad y de espe-
cificidad.

Resultados: El total de niños y niñas que realizaron el screening
fue de 167 (se llevaron a cabo 176 revisiones del niño sano a 176
niños/as, si bien no se aplicó el cuestionario a los 9 casos previa-

mente diagnosticados de TDAH), de los que 154 fueron negativos
y 13 positivos. De éstos 13 hubo 2 que no acudieron a la evaluación
específica y en los 11 restantes se confirmó TDAH. La validez del
test, evaluada mediante la sensibilidad y la especificidad, fueron del
100%. Los datos globales se exponen en la tabla siguiente:

Nº Nº Nº Positivo Confirma
Cohorte total niños niñas Negativo (+) +

1999 55 32 23 50 5 4 (4 v)
2000 56 25 31 53 3 3 (3 v)
2001 56 28 28 51 5 4 (1 v, 3 h)
Total 167 85 82 154 13 11*

v: niños; h: niñas. *2 de los 13 casos rechazaron la valoración posterior
al screening + (2 v)

Conclusiones. El screening para el TDAH en la consulta sis-
temática de los 8 años tuvo validez para la detección de nuevos
casos. Anteriormente se habían diagnosticado 9 casos en dichas
cohortes, de manera que los 11 nuevos casos suponen un 122% más,
es decir, que sin el test hubiesen dejado de ser diagnosticados un
considerable número de casos a la edad de 8 años. La intervención
realizada implicó poco tiempo y recursos. Resultó un procedimiento
altamente coste/efectivo y capaz de mejorar la resolución y cali-
dad asistencial. Estimamos que este screening, por su sencillez,
puede ser mejor aceptado por el PAP que otros cuestionarios
(EDAH, Conners, SDQ, CBCL..) que se emplean en la práctica clí-
nica para la evaluación no sistemática y la evaluación de los con-
textos afectados por el TDAH, al menos como primera herramien-
ta de despistaje. A esta primera experiencia en nuestro país es nece-
sario que se sumen nuevas muestras que repliquen esta metodo-
logía en el mismo ámbito de la consulta pediátrica, así como que se
aplique a otras edades claves, como los 6 años. Con el fin evitar ses-
gos de confirmación, sería también adecuado que los casos que no
pasan el screening fueran evaluados en nuevos estudios en centros
distintos y por otros profesionales, sólo así se podría validar esta
detección para su aplicación sistemática en las consultas del PAP.

30. PREVALENCIA MÍNIMA ESTIMADA DEL TRASTORNO
POR DÉFICIT DE ATENCIÓN CON/SIN HIPERACTIVIDAD
EN ASTURIAS MEDIANTE EL CONSUMO DE METILFENI-
DATO. DATOS DE 2002 A 2009. Fernández PérezM1, Iglesias Car-
bajo2 A. 1Pediatra, Psicólogo. Centro de Salud de La Felguera, Asturias.
2Farmacéutica del Área-VIII de Asturias.

Introducción: El consumo de metilfenidato puede emplearse
para estimar el número de casos en tratamiento farmacológico para
el Trastorno por Déficit de Atención con/sin Hiperactividad
(TDAH). Para ello dicho consumo se operativiza como Dosis Habi-
tante Día (DHD), es decir, la dosis diaria definida por mil habi-
tantes y día, parámetro que resulta de considerar el número de dosis
diarias definidas (DDD) del fármaco. 
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Objetivos: En primer lugar calcular la proporción de niños tra-
tados de TDAH, en el total de Asturias y por Áreas Sanitarias,
mediante el empleo de la DHD de metilfenidato (DHD-MTF) para
estimar la prevalencia mínima de TDAH en el supuesto de que
todos los casos estuviesen en tratamiento con metilfenidato. En
segundo lugar conocer las variaciones de la DHD-MTF desde que
se tienen registros de la prescripción pediátrica en este contexto. 

Material y métodos: Se dispuso de los registros del consumo
del principio activo metilfenidato en Asturias, en sus distintos pre-
parados, desde el año 2002 hasta el 2009 (desde el año 2005 se dis-
pone de preparados de liberación intermedia y prolongada). Tam-
bién se dispuso de los datos poblacionales de las cohortes pediá-
tricas (0-14 años desde 2002 y de 6-14 años en el ejercicio 2009) de
las distintas Áreas Sanitarias con el fin de realizar el cálculo de la
DHD-MTF para dichas poblaciones.

Resultados: En la figura 1 se exponen los resultados globales
de las DHD por Áreas Sanitarias y el total de Asturias en el perío-
do 2002-2009. Los datos del 2009 de 6-14 años se exponen enmar-
cados separadamente.

Discusión: La proporción de niños tratados no refleja el total de
la prevalencia, puesto que no siempre se procede al tratamiento far-
macológico en los casos de TDAH y además muchos casos perma-
necen aún sin diagnosticar. Tomando como datos fiables los que pro-
ceden de estudios de prevalencia en nuestro país y en nuestro con-
texto (5-6%), estamos aún lejos del diagnóstico global. El método
empleado y los resultados obtenidos permiten la planificación y el
seguimiento de actuaciones de calidad en el TDAH, siendo fácil-
mente reproducibles gracias a los datos administrativos informati-
zados, al igual que también permiten hacer comparaciones entre
otras poblaciones. Es reseñable la diferencia de prescripción según
las diversas Áreas, así se aprecia como en la V (Gijón), IV (Oviedo)
y III (Avilés), los valores son inferiores, actualmente, a los observa-
dos en la VI (Arriondas) y especialmente la VIII (Valle del Nalón),
a pesar de que las primeras están encabezadas por hospitales y ser-
vicios de mayor nivel que las citadas en último lugar. Una explica-
ción puede ser que en el Área VIII se lleva trabajando varios años
en un Plan Piloto específico sobre el TDAH, lo que pudo influir en

la prescripción de estos pediatras del Área VIII vs. otras Áreas. En
el global de Asturias se aprecia una progresiva utilización del tra-
tamiento con metilfenidato, si bien a expensas de una gran variabi-
lidad del total de Áreas. Nuestro estudio pone de manifiesto que,
lejos de informaciones no basadas en datos, actualmente se está diag-
nosticando y tratando menos de lo esperado por la prevalencia real.
En este sentido se aprecia como el Área que tiene el mayor DHD-
MTF en el ejercicio 2009 alcanza el 12,82 x 1.000 habitantes, lo que
equivale al 1,282% de prevalencia si todos los casos de TDAH estu-
viesen tratados con el fármaco. El total de Asturias, por esta equi-
valencia, sería del 0,766%. Aún apreciando una tendencia crecien-
te, parece que resta un importante esfuerzo con el TDAH en Astu-
rias, que podría ser equiparable a otras Comunidades.

31. PROPUESTA DE ATENCIÓN INTEGRAL AL TRASTORNO
POR DÉFICIT DE ATENCIÓN CON/SIN HIPERACTIVIDAD
CENTRADA EN EL PEDIATRA DE ATENCIÓN PRIMARIA.
DESARROLLO POR CONSENSO Y PROFESIONALES IMPLI-
CADOS. Fernández Pérez M1, López Benito MM2, Gonzalvo Rodrí-
guez C3, Cañete Chalver B4, Fernández Fernández A5, Matos Marcos
J5. 1Pediatra, Psicólogo. Centro de Salud de La Felguera, Asturias. 2Pedia-
tra. Centro de Salud de Contrueces, Gijón, Asturias. 3Enfermera de Pedia-
tría, Psicólogo. Centro de Salud de La Felguera, Asturias. 4Psicopedagogo
del EOEP del Nalón, Asturias. 5Gerencia del Area VIII de Asturias.

Introducción: El Trastorno por Déficit de Atención con/sin
Hiperactividad (TDAH) precisa el abordaje integral mediante actua-
ciones de diversos profesionales que desarrollan su actividad en el
ámbito clínico y escolar, y que además tenga en cuenta las opinio-
nes y el contexto familiar. Es preciso articular y diseñar un modo
de trabajo que incorpore profesionales de dichos niveles según
las necesidades individuales concretas. Cada profesional debe ser
competente en su ámbito y conocedor de sus tareas tanto para con
cada afectado como con el resto de profesionales implicados.

Objetivo: Dibujar el camino diagnóstico y evolutivo que sigue
un paciente con TDAH hasta que es diagnosticado y tratado, así
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como sus itinerarios específicos según su curso clínico. Determinar
los profesionales y las actuaciones pertinentes en dicho proceso.

Material y métodos: Se realizó la metodología por consenso,
en una primera fase presencial y en varias fases por correo elec-
trónico. Los participantes eran profesionales del ámbito de la pedia-
tría, neuropediatría, psiquiatría infantil, adolescentología, psicolo-
gía clínica, psicopedagogía y enfermería pediátrica. El consenso
concluyó cuando se delimitó un esquema final, lo suficientemen-
te amplio para que cada profesional se viese reflejado en sus posi-
bilidades de actuación y variable en función de los sistemas asis-
tenciales y educativos del estado español.

Resultados: Se expone el esquema general a modo de algorit-
mo. También se detallan los contextos y profesionales implicados
en los mismos. La propuesta final toma como eje la consulta del
pediatra: figura 2.

Conclusiones: En algún momento se debe pasar de las pro-
puestas a los hechos concretos para hacer frente al TDAH. Este dise-
ño es la primera iniciativa de estas características en nuestro país.
El desarrollo de este algoritmo debería continuarse con propuestas
específicas de los diferentes profesionales implicados según el con-
texto específico, pero teniendo en cuenta la relación con las partes
implicadas. También será necesario crear documentos específicos
para facilitar la adecuada derivación de los casos dentro del dia-
grama. Se pueden establecer mecanismos de control o evaluación
que permitan las mejoras posteriores a su implementación. La for-
mación de cada profesional deberá estar garantizada antes de su
puesta en marcha mediante programas específicos.

32. EL ESCASO MARGEN CLÍNICO ENTRE ALGUNOS CASOS
DEL TRASTORNO POR DÉFICIT DE ATENCIÓN CON/SIN
HIPERACTIVIDAD Y EL SÍNDROME DE ASPERGER. A
PROPÓSITO DE DOS HERMANOS. CLÍNICA Y PERFILES
NEUROPSICOLÓGICOS. Fernández Pérez M1, Rois López RM.2,
Chanca Zardaín P3, Trelles García G3. 1Pediatra, Psicólogo. Centro de
Salud de La Felguera, Asturias. 2Orientadora de la Unidad de Orienta-
ción del CP La Fresneda-Siero, Asturias. 3Psicólogos del Equipo Técnico
de la Asociación Asperger, Oviedo, Asturias.

Introducción: El Trastorno por Déficit de Atención con/sin
Hiperactividad (TDAH) puede confundirse con manifestaciones
aisladas de impulsividad, hiperactividad o déficit de atención que
son comórbidas a problemas de la salud mental como los Trastor-
nos de Ansiedad, Problemas de Conducta y también a manifesta-
ciones clínicas de los Trastornos del Espectro Autista, especialmente
con el Síndrome de Asperger (SA). Presentamos una situación clí-
nica en la que dos hermanos tienen síntomas de hiperactividad y
problemas atencionales.

Objetivo: Categorizar ambos casos para instaurar los trata-
mientos más oportunos.

Sujetos y métodos: Se evaluaron dos hermanos en distintos
momentos. Primero un varón de 6 años, al que se diagnosticó de
TDAH; el segundo hermano, de 9 años, fue evaluado 4 meses des-
pués y su diagnóstico fue de SA. Ambos fueron valorados por el
mismo pediatra en distintos momentos, a ambos se les practico una
evaluación pediátrica general y examen físico, al igual que una eva-
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luación de los criterios del DSM-IV para TDAH y SA. Ambos rea-
lizaron una evaluación psicopedagógica por el Orientador Edu-
cativo y el hermano mayor también una valoración clínica com-
plementaria por parte del Equipo Técnico de la Asociación Asper-
ger Asturias. 

La evaluación neuropsicológica se realizó, entre otros, median-
te test que valoran la atención y mediante escalas que miden el pro-
ducto y proceso cognitivo, fundamentalmente la Escala de Wechs-
ler para niños entre 6-16 años, además de la valoración de aspectos
no verbales y de comunicación, siendo más exhaustiva en el caso
del hermano con AS que en el caso del hermano con TDAH.

Resultados: La evaluación clínica y neuropsicológica permitió
diferenciar TDAH y SA.

Discusión: La clínica del TDAH va más allá de los síntomas
nucleares y estos no son excluyentes del TDAH; pueden darse en
algunas etapas evolutivas, en otras patologías y también se obser-
van en otros trastornos mentales ya citados. El problema es más
complejo cuando los límites entre TDAH y AS están poco defini-
dos y ambos comparten síntomas relevantes. 

El DSM-IV es el sistema clasificatorio más empleado para los
trastornos mentales, y como sistema categorial incluye para cada
categoría las posibles dimensiones evolutivas de los síntomas (que
con frecuencia se evalúan bajo el aspecto psicológico), lo que impli-
ca la necesidad de “separar” los diagnósticos mediante evalua-
ciones neuropsicológicas que permitan la clasificación concreta.
Este caso es un ejemplo de los procedimientos realizados. Además
este caso presenta la particularidad o rareza de darse en dos her-
manos. Ya que en ambos trastornos se postula que tengan una
amplia base genética, es posible especular que las manifestaciones
del continuo clínico que presentaban se pudieran deber a comple-
jas interacciones genéticas y que ambos compartan algún meca-
nismo neurocognitivo de base neurobiológica fruto de dicha inter-
acción, lo que es objeto de numerosas investigaciones en la actua-
lidad.

33. MATERIALES PSICOEDUCATIVOS PARA PADRES EN EL
TRATAMIENTO NO FARMACOLÓGICO DEL TRASTORNO
POR DÉFICIT DE ATENCIÓN CON/SIN HIPERACTIVIDAD.
IDONEIDAD Y CALIDAD PARA SU ELABORACIÓN. Gonzal-
vo Rodríguez C1, Fernández Pérez M2. 1Enfermera de Pediatría, Psi-
cólogo; 2Pediatra, Psicólogo. Centro de Salud de La Felguera. Asturias. 

Introducción: La información y los consejos psicoeducativos
para los padres de niños con Trastorno por Déficit de Atención
con/sin Hiperactividad (TDAH) deberían ser una práctica habitual

tras el diagnóstico; de hecho es una de las partes fundamentales
del tratamiento multidisciplinar junto con las actuaciones en el con-
texto escolar y en el clínico. Con frecuencia dicha información es
demasiado amplia y dispersa o está redactada en una terminología
académica o técnica a manera de texto descriptivo o temático, lo
que puede impedir la adecuada comprensión a muchos padres o
puede no tener en cuenta el contexto real y cultural de su aplica-
ción diaria.

Objetivo: Redactar una información y unos consejos que resul-
ten prácticos y que incorporen la información básica del TDAH
junto con las propuestas de los enfoques psicológicos más eficaces
para las diferentes situaciones clínicas. 

Material y métodos: Se llevó a cabo una revisión exhaustiva
de las principales publicaciones editadas en nuestro país para edu-
cadores y para padres de niños afectados de TDAH, valorando los
resultados de las propuestas y su encuadre dentro de la escuela o
paradigma psicológico. Se incorporaron los fundamentos de la psi-
cología de la instrucción para hacer un texto expositivo o explica-
tivo, asequible y comprensivo. 

Resultados: El texto final es un breve compendio de consejos
para el tratamiento familiar del TDAH que aborda todos los aspec-
tos de la conducta y síntomas nucleares. Está estructurado en una
información básica inicial, seguido de una descripción de las con-
ductas principales que se pueden presentar, las posibles alternati-
vas terapéuticas y en último lugar un núcleo de actuaciones fami-
liares de menor a mayor grado de complejidad en función de cada
metodología. Se ofrecen ejemplos de cada técnica para facilitar su
implementación y anexos con información de recursos adicionales
y direcciones de internet. El texto es un complemento para su
empleo en la consulta, más que un manual de instrucciones. Cada
caso se comenta con los padres y entre ambas partes se hace hin-
capié en los aspectos a mejorar. Según la edad del niño también
se cuenta con su opinión y participación, especialmente con los ado-
lescentes. (Fig. 3)

Conclusiones: Aportamos un documento para su empleo en
los casos de TDAH que puede tener mejoras respecto de otros dis-
ponibles. Su diseño es específico para el uso conjunto en la consulta
con los padres. Se hace hincapié en la necesidad de abordar con

TDAH SA
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empatía los problemas del TDAH mediante aportaciones escritas
que ayuden a las familias y supongan un escaso coste con la mayor
utilidad posible. Los padres serán, en último término, quienes lle-
ven a cabo las medidas terapéuticas a sus hijos mediante la ade-
cuada instrucción y apoyo de los profesionales.

34. PERFILES DE PRESCRIPCIÓN DE METILFENIDATO Y
ATOMOXETINA PARA EL TRASTORNO POR DÉFICIT DE
ATENCIÓN CON/SIN HIPERACTIVIDAD EN ASTURIAS POR
PARTE DEL PEDIATRA DE ATENCIÓN PRIMARIA. DATOS
DE 2002 A 2009. Iglesias Carbajo A1, Fernández Pérez M2. 1Farma-
céutica del Área-VIII de Asturias. 2Pediatra, Psicólogo. Centro de Salud
de La Felguera, Asturias.

Introducción: Metilfenidato y atomoxetina son los psicofár-
macos recomendados para el tratamiento de del Trastorno por Défi-
cit de Atención con/sin Hiperactividad (TDAH). Metilfenidato es
el fármaco más utilizado y el único disponible hasta el año 2007 en
el que se comercializó atomoxetina. Desde mediados del año 2004
disponemos en España de formulaciones de metilfenidato de libe-
ración prolongada.

Objetivo: Describir el uso de metilfenidato y su evolución en
los últimos ocho años, así como el uso de atomoxetina desde su
reciente incorporación al arsenal terapéutico, en la población pediá-
trica asturiana.

Material y método: Se identificaron todas las recetas médicas
oficiales facturadas de los pediatras de Atención Primaria de Astu-
rias con prescripción de metilfenidato y atomoxetina en los años
2002-2009. Se calcula el número de dosis diarias definidas y el núme-
ro de dosis diarias definidas por mil habitantes y día (DHD) con la
población de tarjeta sanitaria asignada a los cupos de pediatría. Se

analiza el porcentaje de prescripción de metilfenidato de liberación
prolongada y su evolución desde el año 2005.

Resultados: La DHD de metilfenidato se multiplicó por 11 entre
los años 2002 y 2009 en Asturias, pasando de 0,34 a 3,68, con una
amplia variabilidad entre Áreas (0,40-6,21). La relación entre los
consumos de metilfenidato y atomoxetina en el año 2009 es de 20
a 1, con DHD de atomoxetina en Asturias de 0,19 (rango 0,00-0,26).
La proporción del consumo de las formas de liberación prolonga-
da de metilfenidato ha ido incrementándose progresivamente hasta
alcanzar en el año 2009 el 80% del total en Asturias. (Fig. 4)

Discusión: El aumento en el consumo de metilfenidato puede
relacionarse con un mejor conocimiento del trastorno que lleva a
mayor identificación diagnóstica y/o un aumento en la prevalen-
cia. La tasa de utilización de atomoxetina es mucho más baja, el 5%
del total, lo que en principio parecería adecuado al lugar que debe
ocupar este fármaco en la terapéutica del TDAH, reservado como
tratamiento de segunda elección para pacientes que no toleren o no
respondan al metilfenidato o en los que esté contraindicado el uso
del mismo. La utilización de las formas farmacéuticas de liberación
prolongada de metilfenidato ha ido consolidándose y desplazan-
do a las de acción inmediata, hasta una relación 4:1. Parece que
como consecuencia de las ventajas derivadas de una única admi-
nistración diaria frente a las dos o tres que son necesarias con las
formas convencionales, el metilfenidato de liberación rápida ha
quedado ahora limitado al inicio de los tratamientos para la titu-
lación de dosis. Se pone en evidencia la gran variabilidad pres-
criptora, tanto cuantitativa como cualitativamente, entre Áreas. En
conclusión, parece que estos fármacos se emplean de un modo
correcto, en términos generales. Es importante monitorizar el empleo
de este grupo terapéutico y comprobar su evolución, tras la incor-
poración al mercado de nuevos fármacos y/o nuevas formas far-
macéuticas.

Figura 4. % DHD Metil-
fenidato liberación pro-
longada/Total metilfe-
nidato Área Sanitaria
(AS).
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35. ENURESIS NOCTURNA: ¿QUÉ PIENSAN LAS FAMILIAS?.
Taborga Díaz E1, Rodríguez Fernández LM2, Cebrián Muiños C3,
Cobo Ruisanchez A1, Suárez Castañón C4, Martínez Suárez V1. 1Pedia-
tría. Atención Primaria. Gijón. 2Pediatría. Complejo Asistencial de León.
3Cirugía Pediátrica. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.
4Pediatría. Hospital Cabueñes. Gijón.

Introducción: La enuresis nocturna es un trastorno conocido
por provocar un importante impacto emocional en los niños que la
presentan y en sus familias.

Objetivo del estudio: En el presente estudio se trata de cono-
cer la valoración que hacen y la repercusión que tiene este trastor-
no en los niños enuréticos y en sus padres.

Material y métodos: Ciento dos niños enuréticos, de entre 6 y
14 años de edad, y sus padres fueron interrogados sobre la valo-
ración que hacen de la enuresis nocturna y sobre la repercusión que
este trastorno tiene en su vida.

Ambos grupos (padres y niños) contestaron a si:
– Consideran la enuresis una situación normal y frecuente.
– Consideran la enuresis una enfermedad.
– Se sienten indiferentes, enfadados o avergonzados ante la enuresis.
– La enuresis limita sus relaciones sociales.

Los padres contestaron también a la pregunta de si sus hijos
tienen sentimiento de culpa. Los niños respondieron a la pregunta
de si sus padres le daban importancia a su problema.

Resultados:
– El 77,2% de los padres, pero sólo el 17,6% de los niños consi-

deran la enuresis una situación normal y frecuente.
– El 22,8% de los padres y el 22% de los niños consideran la enu-

resis una enfermedad
– Los padres ante la enuresis de sus hijos se sienten: indiferentes

(77,3%), frustrados (10,3%), enfadados (8,2%) y avergonzados
(4,1%); mientras que los niños enuréticos se sienten: indiferen-
tes (33,7%), enfadados (13,5%) y avergonzados (52,8%)

– El 24,5% de los padres y el 16,7% de los enuréticos cree que la
enuresis limita las relaciones sociales de los niños.

– El 28,4% de los padres cree que la enuresis provoca sentimien-
tos de culpa en sus hijos y un 21,3% de los niños creen que su
enuresis no preocupa a sus padres.
Conclusiones:

– La enuresis no es considerada una situación normal por la mayo-
ría de los niños enuréticos y provoca vergüenza en más de la
mitad de los niños que la sufren. Sin embargo, la mayoría de los
padres consideran la enuresis una situación normal y no se sien-
ten afectados porque sus hijos presenten este trastorno.

– Todavía el 22% de los padres y de los niños que presentan este
trastorno piensan que la enuresis es una enfermedad.

36. ESTUDIO OPACA: HÁBITOS DE SUEÑO EN UNAPOBLACIÓN
DE ADOLESCENTES. Alberola López S, Cano Garcinuño A*, Casa-
res Alonso I**, Pérez García I. Pediatra. CS Jardinillos. Palencia. *Pediatra.
CS Villamuriel de Cerrato. Palencia. **Pediatra. CS Venta de Baños. Palencia.

Introducción: El sueño es el resultado final de la interacción de
una serie de factores biológicos (hereditarios), psicológicos, socia-
les y educativos. La calidad del sueño repercute en el desarrollo, la
salud física y emocional y el rendimiento escolar de la población
infantil. Los problemas más comunes en el sueño de los adoles-
centes son los horarios irregulares y el retraso circadiano. 

El objetivo de este trabajo es conocer los hábitos de sueño de
una población de adolescentes y describir su relación con otras
variables somáticas y ambientales.

Población y métodos: Niños y adolescentes de 11 y 14 años de
tres Zonas Básicas de Salud del Área de Palencia, que acuden a con-
sultas programadas para actividades preventivas y de promoción
de la salud durante un año. Se registraron las variables: edad, sexo,
peso y talla. Se preguntó por horas diarias de TV y horas semana-
les de deporte extraescolar. Se recogieron datos de nivel de estu-
dios y actividad laboral de los padres. Se registró la actividad físi-
ca de manera prospectiva durante 3 días según el método de Bou-
chard. Exponemos los resultados referentes a las variables de sueño:
hora de acostarse, hora de despertar, horas de sueño nocturno, horas
de sueño total. 

Para el análisis estadístico se emplearon la media y las des-
viaciones estándar en las variables continuas y para las compara-
ciones entre grupos, se utilizaron la t de Student y el análisis de la
varianza en las variables que siguen una distribución normal. Se
realizó también regresión lineal múltiple.

Resultados: Se entregaron encuestas a 322 escolares, de las que
se respondieron 189 (58,7%) siendo válidas 179 (55,6%). El total
de días de observación fue: diarios, de lunes a jueves, 206 (38,4%);
viernes 144 (26,9%); sábados 150 (28%) y domingos-festivos 36
(6,7%). Existe relación entre los días de la semana y todas las varia-
bles de sueño: a) horas de sueño nocturno: diario (9,3 ± 0,95 DE),
viernes (8,9 ± 1,2 DE), sábados (10,4 ± 1,27 DE), domingo (11,2 ±
1,49 DE), p<0,001; b) horas de sueño total: diario (9,3 ± 0,95 DE),
viernes (9 ± 1,2 DE), sábados (10,4 ± 1,26 DE), domingos (11,4 ± 1,56
DE), p<0,001; c) hora de despertar: diario (8:08), viernes (8:12), sába-
do (10:04), domingo (10:07), p<0,001; c) hora de acostarse: diario
(22:46), viernes (23:12), sábado (23:39), domingo (22:52), p<0,001. 

Los de 14 años duermen menos (9,3 vs 10 horas, p<0,001) y se
acuestan más tarde (23:22 vs 22:56, p=0,001). Existen diferencias
estacionales en el sueño, debido sobre todo a la hora de desper-
tarse: otoño 8:39, invierno 8:46, primavera 8:37, verano 9:30 (p=0,01). 

No encontramos relación entre las variables de sueño y sexo,
indicadores de actividad/sedentarismo (horas de TV y deporte
extraescolar) y sobrepeso. Tampoco la hay entre sueño y caracte-
rísticas socioeconómicas (educación y clase laboral familiares), ni
entre el sueño y nivel de actividad física. 

Por regresión lineal múltiple, se aprecia que durante el verano
se levantan más tarde (38 minutos de media), duermen menos a los
14 años (0,8 horas), se acuestan más tarde los viernes (25 min) y los
sábados (50 min), duermen más los sábados (1,2 horas) y sobre todo,
los domingos (2 horas). Además, la regularidad en la hora de des-
pertar es mayor en niños, en los de 11 años, en verano y en los que
hacen deporte.

144 VOL. 50 Nº 212, 2010

Comunicaciones Orales

 Bol SCCALP 212-2  13/4/10  10:06  Página 144



Conclusiones: La cantidad total de sueño disminuye entre los
11 y los 14 años, por el retraso de la hora de ir a dormir. El día de
la semana es un factor determinante en las características del sueño
en escolares en este tramo etario. Existe una diferencia de hasta 2
horas en el sueño total entre los días de colegio y los fines de sema-
na. Estas variaciones pueden afectar al rendimiento escolar.

37. IMPACTO DE LAS GRÁFICAS DE LA OMS SOBRE LA PRE-
VALENCIA DE SOBREPESO Y OBESIDAD EN ASTURIAS
EDAD DE 0 A 5 AÑOS. Domínguez Aurrecoechea B, Alonso Loren-
zo J*, Hernández Encinas A**, Díez Estrada E***, Pérez Candás JI****.
CS Otero. *Técnico Salud Área IV. **CS Natahoyo. ***CS Pumarin. ****CS
La Magdalena.

Objetivos: Estimar las diferencias de prevalencia de sobrepe-
so y de obesidad en lactantes y preescolares, según las gráficas de
referencia utilizadas y los diferentes puntos de corte con los que los
autores los definen 

Métodos: Estudio transversal en el Principado de Asturias,
durante el año 2006, de la población infantil de 0 a 5 años con regis-
tro  en la Historia Clínica Electrónica (OMI-AP) de todos los Cen-
tros de Salud.

Fueron estudiados todos los niños que cumplieron 6 y 18 meses
y 2 y 3 años en 2006 cuyo registro de peso y talla figurara en OMI-
AP. Se calculó el IMC y posteriormente la prevalencia de niños con
sobrepeso y obesidad con referencia a: 
– Las gráficas del estudio de Hernández y col.(Fundación Orbe-

gozo) que definen el punto de corte de sobrepeso en su P85 y
de obesidad en el P95.

– Las gráficas de la OMS de población menor de 5 años con el
punto de corte por ellos recomendado para sobrepeso en 2 des-
viaciones estándar (DS) y el de obesidad en 3 DS. 

– Las gráficas del Estudio transversal español de crecimiento 2008
(Carrascosa ) con las recomendaciones de los puntos de corte para
sobrepeso (P85 para niños y P80 para niñas) y obesidad en P97.
Se hallaron los correspondientes intervalos de confianza para

las diferencias. 
Resultados: La población total estudiada es de 21.355. Por tra-

mos de edades el número varía desde 6.421 a los 6 meses, hasta
4.178 a los 3 años. (Tabla III)

La prevalencia de sobrepeso y obesidad aumenta con la edad
para toda las gráficas.

Solo existe homogeneidad intergraficas a los 18 meses de edad;
en este tramo etario, las diferencias en las prevalencias para sobre-

peso y obesidad estan por debajo de los 3 puntos mientras que en
el resto de las edades las prevalencias difieren hasta en mas de 10
puntos. Las menores prevalencias resultan de la utilización de las
graficas de la OMS según los puntos de corte de 2D y 3 DS. 

Conclusiones:
– La obesidad es un problema creciente en nuestro medio pero

las prevalencias de sobrepeso y obesidad difieren sustancial-
mente según las gráficas utilizadas y los puntos de corte que
definen el sobrepeso y la obesidad 

– Resulta imprescindible decidir el modelo de gráficas a utili-
zar y sus respectivos criterios diagnóstico de sobrepeso y
obesidad, primer paso para proponer actuaciones específi-
cas tendentes al manejo de los pacientes en la consulta dia-
ria y la comparación de los diferentes estudios epidemioló-
gicos. 

38. IMPACTO DE LS GRÁFICAS DE LA OMS SOBRE LA PRE-
VALENCIA DE SOBREPESO Y OBESIDAD EN ASTURIAS
EDAD DE 6 A 14 AÑOS. Hernández Encinas A, Domínguez Aurre-
coechea B*, Alonso López J**, Díez Estrada E***, Pérez Candás JI****.
CS Natahoyo. *CS Otero. **Técnico de Salud Area IV. ***CS Pumarin.
****CS La Magdalena. 

Objetivos:
– Estimar las diferencias de prevalencia de sobrepeso y de obe-

sidad en escolares, según las gráficas de referencia utilizadas y
los diferentes puntos de corte con los que los autores los defi-
nen. 

– Observar el impacto de las nuevas gráficas de la OMS sobre
dicha prevalencia 
Métodos: Estudio transversal en el Principado de Asturias,

durante el año 2006, de la población infantil de 5 a 14 años con regis-
tro en la Historia Clínica Electrónica (OMI-AP) de todos los Cen-
tros de Salud.

Fueron estudiados todos los niños que cumplieron 6, 10 y 13
años cuyo registro de peso y talla figurara en OMI-AP. Se calculó
el IMC y posteriormente la prevalencia de niños con sobrepeso y
obesidad con referencia a: 
– Las gráficas del estudio de Hernández y col.(Fundación Orbe-

gozo) que definen el punto de corte de sobrepeso en su P85 y
de obesidad en el P95.

– Las gráficas de la OMS de población mayor de 5 años con el
punto de corte por ellos recomendado para sobrepeso en 1 des-
viación estándar (DS) y el de obesidad en 2 DS. 
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TABLA III. PREVALENCIA EN % DE SOBREPESO Y OBESIDAD DE LOS DISTINTOS TRAMOS ETARIOS SEGÚN LAS DIFERENTES GRÁFICAS

Sobrepeso % 6 meses 18 meses 2 años 3 años Obesidad 6 meses 18 meses 2 años 3 años

OMS 2,7 6,2 5.2 8,2 OMS 0,3 0,9 1,3 2,8
Orbegozo 5,7 5,3 6,6 7,8 Orbegozo 3,7 3,7 6,1 10,3
Carrascosa 14,8 4,8 13,3 19,5 Carrascosa 1,7 1,5 4,8 5,7
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– Las gráficas del Estudio transversal español de crecimiento 2008
(Carrascosa) con las recomendaciones de los puntos de corte
para sobrepeso (P85 para niños y P80 para niñas) y obesidad
en P97.
Los puntos de corte internacionales de Cole equivalentes a

las cifras de IMC 25 para sobrepeso y 30 para obesidad 
Se hallaron los correspondientes intervalos de confianza para

las diferencias. 
Resultados: La población total estudiada es de 12.105. Por tra-

mos de edades el número varía desde 4.594 a los 6 años, hasta 3.444
a los 10 años. (Tabla IV)

Las prevalencias mayores tanto para sobrepeso como obesidad,
se observan con la aplicación de las gráficas de la OMS, encontrán-
dose diferencias de hasta 20 puntos en comparación con las espa-

ñolas. Las gráficas OMS, Orbegozo y Cole coinciden en la mayor
prevalencia de sobrepeso a los 10 años de edad Estudiando cada
gráfica de manera independiente, no se observan diferencias impor-
tantes de prevalencia de obesidad para los diferentes tramos etarios. 

Conclusiones:
– La obesidad es un problema creciente en nuestro medio pero

las prevalencias de sobrepeso y obesidad difieren sustancial-
mente según las gráficas utilizadas y los puntos de corte que
definen el sobrepeso y la obesidad 

– Resulta imprescindible decidir el modelo de gráficas a utili-
zar y sus respectivos criterios diagnósticos de sobrepeso y obe-
sidad, primer paso para proponer actuaciones específicas ten-
dentes al manejo de los pacientes en la consulta diaria y la com-
paración de los diferentes estudios epidemiológicos.

TABLA IV. PREVALENCIA EN % DE SOBREPESO Y OBESIDAD DE LOS DISTINTOS TRAMOS ETARIOS SEGÚN LAS DIFERENTES GRÁFICAS

Sobrepeso 6 años 10 años 13 años Obesidad 6 años 10 años 13 años

OMS 22,1 29,7 26,7 OMS 14,6 16,4 12,1
Orbegozo 8,8 11,2 10,8 Orbegozo 11,3 10,0 12,6
Cole 18,4 27,3 24,4 Cole 9,6 7,2 6,7
Carrascosa 17,7 13,5 15,9 Carrascosa 4,5 3,0 2,8
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SÁBADO 24 DE ABRIL, 09.00 A 10.30 H, SALA DE ASTURIAS
Sesión nº 1: Enfermedades infecciosas

Moderadores: Dr. Francisco Álvarez García y 
Dr. Carlos Pérez Mendez

1. ADENOPATÍAS SUBMANDIBULARES EN NIÑO EN CON-
TACTO PRÓXIMO CON ANIMALES. Montes Granda M, Bueno
Pardo S, Fernández Montes R, de Juan Álvarez A, Montes Zapico
B, Álvarez Caro F, Ruiz del Árbol Sánchez P, Martín García MA. Ser
vicio de Pediatría. Hospital Universitario Central de Asturias. Oviedo.

Introducción: La enfermedad por arañazo de gato es una zoo-
nosis producida por el cocobacilo Gram negativo Bartonella hense-
lae.

Caso clínico: Presentamos el caso de un niño de 13 años con
tumoración submandibular izquierda de 15 días de evolución, que
asocia en las últimas 48 horas aumento de la inflamación, febrícu-
la y dolor, a pesar de tratamiento con amoxicilina-clavulánico. No
historia de astenia, pérdida de peso, sudoración nocturna ni fiebre
recurrente. Refiere contacto con animales: gato menor de un año,
perros y ganado vacuno. Se realiza ecografía cervical donde se apre-
cian múltiples adenopatías, la mayor de 33 mm de diámetro, con
abundante vascularización y áreas de necrosis. Dentro del estu-
dio del niño con adenopatías, se realiza también serología de virus
y bacterias atípicas. 

Ingresa a tratamiento con amoxicilina-clavulánico intravenoso
e ibuprofeno oral. Mantiene febrícula durante las tardes durante la
primera semana de ingreso. El Servicio de Microbiología confirma
la sospecha clínica de enfermedad por arañazo de gato (Bartonella
henselae: Ig G 1/256 e Ig M positivos), instaurándose entonces tra-
tamiento específico con azitromicina (10 mg/Kg/d) durante 5 días.
Dado que no se encuentra puerta de entrada (no evidencia de ara-
ñazos en la cara ni cuero cabelludo) se solicita valoración oftal-
mológica, que es normal. Así mismo, se realiza ecografía abdomi-

nal donde se aprecia una lesión anecogénica esplénica informada
como posible quiste dermoide o angioma poco vascularizado o,
dado el contexto infeccioso, un absceso. La resonancia magnética
abdominal no consigue filiar la naturaleza de dicha lesión, que es
controlada clínica y ecográficamente. El niño evoluciona favora-
blemente, presentando en todo momento un excelente estado gene-
ral y encontrándose asintomático. La lesión submandibular se vuel-
ve de consistencia más blanda y la inflamación a ese nivel dismi-
nuye moderadamente.

Conclusiones: Las pruebas diagnósticas en un niño con ade-
nopatías sin filiar deberían incluir serologías de virus y bacterias
incluyendo Bartonella, se constate o no contacto con animales en la
historia clínica.

2. ENFERMEDAD POR ARAÑAZO DE GATO, UNA ZOONO-
SIS INUSUAL. De Juan Álvarez A, Montes Granda M, Montes
Zapico B, Lareu Vidal S, Alvarez-Caro F, Ruiz del Arbol P, Bueno
Pardo S, Martin García MA. Hospital Universitario Central de Astu-
rias. Oviedo.

Introducción: La enfermedad por arañazo de gato se trata de
una zoonosis causada por Bartonella hensalae. Su sintomatología
principal es la aparición de adenopatías regionales en relación con
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una lesión previa causada por el contacto con el gato y suele aso-
ciar proceso febril. 

Objetivos: describir las características clínicas y demográfi-
cas de los pacientes ingresados en nuestro hospital con diagnósti-
co de infección por Bartonella, así como el tratamiento recibido en
los últimos 15 años.

Metodología: Estudio retrospectivo de los casos ingresados en
el Hospital Central de Asturias con diagnóstico de enfermedad
de arañazo de gato. En esta revisión se atiende también a la reper-
cusión analítica, los elementos diagnósticos y terapeúticos utiliza-
dos, la estancia hospitalaria, y a la dispersión geográfica de los
pacientes, teniendo en cuenta que nuestro hospital es centro de refe-
rencia de la comunidad autónoma.

Resultados: En este estudio se incluyen 8 pacientes, con una
edad media de 12 años, y una relación de género con predominio
masculino (65% de los pacientes). La estancia hospitalaria media
fue de 10,6 días. Desde el punto de vista clínico la distribución de
la localización adenopática es la siguiente (40% axilar, 20% cara y
cuello, 20% codo, 20% inguinales), con una aparición previa al ingre-
so de 17 días. Asociaban fiebre en el 75% de los casos, con una dura-
ción media de 4,6 días previos a la consulta. En un caso podemos
referirnos a la enfermedad como diseminada, pues asociaba lesio-
nes granulomatosas abcesificantes a nivel hepatoesplénico. El diag-
nóstico se realizó por serología positiva para Bartonella henselae, en
el 50% de los casos, por anatomía patológica sugerente en un 25%
(lesiones granulomatosas con necrosis central y periferia con abun-
dantes neutrófilos e histiocitos). En un caso se aisló el bacilo median-
te tinción de Whartin-Starry. Analíticamente no se hallaron gran-
des alteraciones: leucocitos 10.350 (Neutrófilos 61,2%, linfocitos
27,7%), plaquetas 322.000 de media, proteína C reactiva 1,43mg/dl,
y VSG 29,4 mm. La prueba radiológica más solicitada fue la eco-
grafía locorregional de las lesiones adenopáticas (62% de los casos),
ecografía abdominal (40%) y se completaron estudios en una oca-
sión con RNM y TC abdominal. Respecto al abordaje terapéutico,
en el 62% de los casos las lesiones adenopáticas precisaron drena-
je quirúrgico. La estrategia antibiótica tuvo una duración media de
10,5 días, y con la siguiente distribución: figura 1.

La dispersión geográfica respecto a las diferentes áreas sani-
tarias se muestra en la figura 2.

Conclusiones: La casuística de enfermedad por arañazo de gato
en nuestro hospital es poco frecuente, 0,53 casos año, suele afec-

tar a varones en edad puberal, y se manifiesta por un cuadro que
cursa con adenopatías, preferentemente axilares, y fiebre de pocos
días de evolución. El diagnóstico se realiza mediante serología y el
tratamiento se basa principalmente en terapia antibiótica con macró-
lidos o amoxicilina-clavulánico y en casos seleccionados drenaje
quirúrgico. No aparecen secuelas, y la dispersión geográfica es uni-
forme, si bien es cierto que de las áreas occidentales no se ha docu-
mentado ningún caso.

3. FIEBRE DE ORIGEN DESCONOCIDO. PRESENTACIÓN DE
UN CASO CLÍNICO. Lombraña Alvarez E, Pérez Méndez C, Iñes-
ta Mena C, Calle Miguel L, Suárez Castañón C, García González P*.
Servicio de Pediatría, *Servicio de Radiología. Hospital de Cabueñes. Gijón. 

Antecedentes: La enfermedad por arañazo de gato está pro-
ducida por la infección por Bartonella henselae. En la mayoría de los
casos sigue un curso clínico benigno y autolimitado consistente en
una pápula en el punto de inoculación y una linfoadenopatía regio-
nal. En un pequeño porcentaje de casos produce manifestaciones
sistémicas. Presentamos el caso de un niño que cursó como fiebre
de origen desconocido.

Caso clínico: Niño de seis años que consulta por fiebre de 16
días de evolución. Se acompaña de dolor abdominal intermitente
localizado en hipocondrio izquierdo. Como antecedentes de inte-
rés refiere contacto con un perro y un gato. La exploración física
muestra a un niño febril, con buen estado general y polo de bazo
palpable; el resto de la exploración es normal, no observándose ade-
nopatías ni lesiones de arañazo. En la ecografía abdominal se obser-
van lesiones hipoecogénicas difusas compatibles con microabsce-
sos esplénicos. Ante la sospecha clínica de infección sistémica por
B. henselae se decide iniciar tratamiento con azitromicina oral, que-
dando el paciente asintomático a las 24 horas. Los estudios sero-
lógicos (positividad de anticuerpos IgM frente a B. henselae) con-
firmaron el diagnóstico de infección sistémica por arañazo de gato.

Comentarios: La fiebre de origen desconocido en niños es moti-
vo de preocupación. En la mayoría de los casos en los que se llega
a un diagnóstico, la causa es infecciosa y, dentro de las causas infec-
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Figura 1. 

Figura 2. 

Área sanitaria III: 2 casos
Área sanitaria IV: 2 casos 
Área sanitaria V: 1 caso

Área sanitaria VI: 1 casos
Área sanitaria VII: 1caso
Área sanitaria VIII: 1caso
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ciosas, la infección sistémica por Bartonella henselae es una de las
más frecuentes. La mayoría de los niños con presentación sistémi-
ca de esta infección cursan con afectación hepatoesplénica; a la
inversa, la infección por B. henselae es la causa más frecuente de
lesiones hipoecogénicas en hígado y bazo en la edad pediátrica. El
tratamiento idóneo de las formas sistémicas no está bien defini-
do; la azitromicina es un tratamiento cómodo y bien tolerado que
se ha mostrado eficaz.

4. LEISHMANIASIS VISCERAL, A PROPÓSITO DE UN CASO.
Miranda Vega M, Martínez Arbeloa I, Blanco A, Rodrigo J, Iparra-
guirre Rodríguez S, Del Val Vega C, Portugal Rodríguez R, Cilla
Lizarraga A. Pediatría. H. General Yagüe. Burgos. 

Introducción y objetivos: La hepatoesplenomegalia con fiebre
en un lactante es para nosotros un desafío diagnóstico. La mayoría
de los Síndromes febriles en nuestro medio, se tratan de procesos
infecciosos autolimitados y en el caso de hepatoesplenomegalia
febril suelen corresponder a síndromes mononucleósidos. 

Los casos de evolución tórpida y diagnóstico incierto nos deben
llevar a una nueva búsqueda diagnóstica para un tratamiento pre-
coz y adecuado. 

Antecedentes. Sin interés para la patología actual. No ingresos
previos, ni enfermedades de interés. No alergias conocidas. Calen-
dario vacunal completo. Estancia vacacional previa en medio rural
del sur de la provincia de Burgos.

Caso clínico. Paciente varón de 2 años que ingresa en nuestro
Servicio de Pediatría por un cuadro de 10 días de evolución de picos
febriles. Bajo la sospecha diagnóstica de Mononucleosis infecciosa
se pautó tratamiento sintomático los días previos al ingreso, sin
mejoría del cuadro 

A la exploración se observa buen estado general, palidez cutá-
nea, buena hidratación de piel y mucosas. Pulsos palpables y simé-
tricos. AC: soplo I/IV. AP: buena ventilación bilateral. Abdomen:
esplenomegalia de 3-4 cm y hepatomegalia de 2 cm, con resto de la
exploración normal.

Se inicio estudio etiológico: Hemograma (anemia, leucope-
nia y plaquetopenia) y bioquímica normales. Rx tórax normal y
Ecografía abdominal (hepatoesplenomegalia). Serologías (Epstein-
Barr, Mycoplasma pneumoniae, Clamydia pneumoniae, Toxoplasma,
VEB, VHB, VHC siendo el resultado de todos ellos negativo. Ac
IgG antiLeishmania positivo, Ac IgM negativos y PCR de Leishma-
nia negativos. Hemocultivo y tinción de Leishmania negativos, mor-
fología en sangre periférica (células inmaduras de aspecto linfoi-
de) y por último estudio morfológico de aspirado de médula ósea
(parásitos de leishmania intracelulares) que nos llevó al diagnós-
tico definitivo.

Se inicia tratamiento con Anfotericina B intravenosa con ade-
cuada evolución. Elegimos este tratamiento por el menor número
de efectos secundarios, en comparación con los Antimoniales.

Comentario: La leishmaniasis visceral (Kala-azar o Fiebre
negra) es endémica en el área mediterránea, incluido nuestro país.

El parásito causante es un protozoo de la familia de los tripano-
sómidos, en nuestro medio suele ser causado por L. infantum y el
reservorio principal es el perro. La incubación puede durar de 1
a 6 meses. Habitualmente cursa con fiebre en picos, pancitopenia
y la esplenomegalia suele ser un hallazgo habitual. El diagnóstico
de certeza nos lo da el frotis de médula ósea y tinción de Giemsa
(amastigotes intra o extracelulares). El tratamiento clásico son
los Antimoniales, pero se puede utilizar también Anfotericina B
liposomal. 

5. ABSCESO DE BRODIE: OSTEOMIELITIS SUBAGUDA DE
CURSO INSIDIOSO. García Blázquez L, Ortega Casanueva C,
Reig Del Moral C, Jiménez Casso MS, Domínguez Bernal E, García
Velázquez J. Servicio de Pediatría. Hospital General de Segovia. Sego-
via. 

Antecedentes: El absceso de Brodie es una patología benigna,
representando un tercio de los casos de las osteomielitis subagu-
das. Puede plantear problemas diagnósticos con gran variedad
de neoplasias óseas. Cursa con dolor de tipo insidioso lo cual pro-
duce un diagnóstico tardío en muchas ocasiones. 

Caso clínico: Presentamos el caso de una niña de 12 años de
edad con dolor en cara medial de tibia distal de un año de evolu-
ción. Los 10 días previos al ingreso presentaba aumento del dolor
y del calor en la zona, sin edema ni eritema acompañantes. No impo-
tencia funcional. Afebril.

Las pruebas de laboratorio no presentaron alteraciones signi-
ficativas. En la radiografía se objetivaron lesiones líticas en metáfi-
sis distal de tibia izquierda. La resonancia magnética (RM) mues-
tra una lesión intramedular, metafisiaría distal izquierda, de 2 cm
de eje, bilobulada, de borde hipointenso en todas las secuencias y
contenido hipointenso en T1 e hiperintenso en T2. Se plantea el
diagnóstico diferencial entre osteoma osteoide y absceso de Brodie.
Tras valoración conjunta con el Servicio de Traumatología se reali-
za curetaje de la zona y se inicia tratamiento antibiótico intraveno-
so con cloxacilina durante 7 días y posteriormente se cambia a cefu-
roxima vía oral con una duración de 3 semanas. Se envían mues-
tras para cultivo y anatomía patológica. El cultivo es positivo para
Staphylococcus aureus meticilin sensible y la biopsia muestra una
imagen histológica de osteomelitis subaguda, que es lo que nos pro-
porciona el diagnóstico definitivo.

Comentarios: Ante la presencia de dolor óseo prolongado y
buen estado general debemos pensar en esta patología. La técnica
diagnóstica de elección es la RM, pero plantea dificultad a la hora
de realizar el diagnóstico diferencial entre osteomielitis y neopla-
sia, como ocurrió en nuestro caso. En cuanto al tratamiento, el anti-
biótico es curativo en la mayoría de casos. En la literatura revisada
se destaca que son suficientes 7-10 días de antibiótico intravenoso
completando posteriormente hasta 1 mes por vía oral. Es igual de
efectiva, una vez completados los 7-10 días de tratamiento intra-
venoso, la vía oral, evitándose así las complicaciones del tratamiento
parenteral prolongado. 
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6. ESPONDILODISCITIS, A PROPÓSITO DE UN CASO. Ledes-
ma Benitez I, Lapeña López de Armentia S, Martínez Saenz de Jube-
ra J, Lobo Martínez P, Hierro Delgado E, Fernández Iglesias V, Fer-
nández Pérez L, Moreno Duque LD. Pediatría. Complejo Asistencial
de León.

Antecedentes: La espondilodiscitis en niños es poco frecuente,
siendo habitual un retraso en el diagnóstico y errores en el mismo.
Se caracteriza por la aparición de un proceso inflamatorio en el disco
intervertebral o en los platillos vertebrales, con disminución sinto-
mática del espacio discal. La etiología y fisiopatología no quedan aún
dilucidadas, lo que genera controversia sobre sus posibles causas; se
barajan diferentes hipótesis: causa infecciosa, traumática o inflama-
toria idiopática. La sintomatología suele ser inespecífica y varía según
la edad del niño. Los datos de laboratorio también son inespecíficos,
y muestran una elevación leve moderada de los parámetros infla-
matorios. El empleo o no de antibióticos es controvertido aunque
la mayoría de autores optan por su uso. Aunque la evolución clíni-
ca suele ser favorable, pueden persistir secuelas radiológicas

Caso clínico: Niña de 21 meses, previamente sana, que ingre-
sa por dificultad para la marcha de 3 días de evolución, junto con
llanto, sudoración profusa y temblores al caminar, negándose a la
deambulación. Se acompañaba de cuadro de dolor abdominal y
estreñimiento que persistía a pesar de tratamiento con Lactulosa.
Afebril. Había presentado cuadro de gastroenteritis 3 semanas antes
con coprocultivo negativo. En la exploración física presentaba limi-
tación leve a la flexo extensión de la cadera izquierda y durante la
marcha presentaba cojera importante de la pierna izquierda. Explo-
ración neurológica normal. Hemograma con leucocitosis modera-
da y bioquímica normal con PCR negativa. Radiografía de caderas
y bilaterales de rodillas y tobillos normales.

Se inició tratamiento con antiinflamatorios, persistiendo la clí-
nica tras cinco días de tratamiento. Se realizó radiografía de colum-
na lumbo-sacra lateral en donde se observó estrechamiento del espa-
cio interdiscal entre L5-S1 con mala definición del platillo de L5.
Ante la sospecha diagnóstica de posible lesión medular se realizó
resonancia magnética (Fig. 3), en donde se objetiva alteración de la
señal a nivel L5-S1 con híper captación de contraste, sugestiva de
espondilodiscitis en L5-S1 junto con una colección adyacente en
lado izquierdo compatible con absceso epidural paravertebral y
aumento de señal de las raíces de la cauda equina (radiculitis). Con
este diagnóstico se instaura tratamiento antibiótico intravenoso con
cloxacilina y cefuroxima que se mantiene durante dos semanas. La
paciente presentó disminución progresiva de la cojera, manteniendo
al alta la bipedestación y caminando sin ayuda. Junto a ello, se obser-
va normalización progresiva en la consistencia de las heces. Afe-
bril durante todo el periodo de ingreso. Al alta, se mantuvo trata-
miento antibiótico por vía oral con cloxacilina y cefuroxima duran-
te dos semanas más.

En la actualidad, tras seis meses de seguimiento, la paciente
presenta deambulación normal sin secuelas apreciables.

Comentario: La espondilodiscitis es un motivo infrecuente de
alteración de la marcha. Debido a su incidencia y compatibilidad

clínica el primer diagnóstico a descartar es una sinovitis de cade-
ra. Ante la mala evolución y la asociación de estreñimiento de apa-
rición brusca y refractario a tratamiento, debe descartarse una posi-
ble lesión medular. La resonancia magnética es la prueba de elec-
ción en estos casos y nos confirma el diagnóstico, además de mos-
trarnos posibles lesiones de partes blandas asociadas. El tratamien-
to con antibióticos es el más empleado, aunque no se obtengan datos
fiables de infección en las muestras biológicas (como fue nuestro
caso). Este tratamiento debe ser prolongado (entre 4 y 6 semanas),
con una primera fase por vía intravenosa y posteriormente por vía
oral. Ante una buena evolución clínica sin secuelas no se conside-
ra imprescindible la realización de nuevas pruebas de imagen.

7. ENDOCARDITIS INFECCIOSA EN PREMATURO DE 25
SEMANAS. Garrote Molpeceres R, Abad Arevalillo S, Fournier
Carrera M, Muñoyerro Sesmero M, González González C, Rellán
Rodríguez S, Pino Vázquez A, Fernández Calvo JL. Hospital Clíni-
co Universitario. Servicio de Pediatría. Valladolid.

Introducción: La endocarditis infecciosa es una enfermedad
producida por la alteración estructural del endotelio cardiaco que
facilita el depósito de plaquetas, fibrina y la infección por diferen-
tes patógenos, formando vegetaciones. En un 90% de los casos los
patógenos implicados son los estreptococos, seguidos por entero-
cocos y estafilococos, como es nuestro caso, con gran capacidad de
adherencia e infección sobre válvula sana. La presencia de fiebre
de varios días de evolución y una imagen sugestiva en la ecocar-
diografía orientan el diagnóstico, aunque su confirmación exige
el cumplimiento de los criterios de Duke. El hecho de observar dicha
imagen es difícil en niños de tan corta edad, lo que nos motivó a
presentar este caso.

Caso Clínico: Prematuro varón de 25 semanas de edad gesta-
cional, segundo gemelo, que ingresa en la Unidad de Cuidados
Intensivos Pediátricos (UCIP).

Antecedentes obstétricos: Embarazo gemelar por inseminación
artificial. Cesárea electiva por dinámica de parto. Serologías mater-
nas negativas. Amniorexis intraparto, líquido amniótico claro. Admi-
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nistrada una dosis de corticoides 6 h antes del parto. Apgar 6/8.
Nace sin esfuerzo de llanto inmediato, se inicia ventilación con pre-
sión positiva y FiO2 máxima de 0.6, posteriormente se intuba y se
traslada a UCIP. En ventilación espontánea sin oxígeno suplemen-
tario desde los 36 días de vida.

Evolución clínica: Presenta síndrome de distrés respiratorio tipo
I tratado con dos dosis de surfactante. A las 24 horas de vida se rea-
liza ecocardiografía que pone de manifiesto la presencia de un duc-
tus arterioso con repercusión hemodinámica, cerrado a los 7 días
de vida tras un ciclo de tratamiento con ibuprofeno. El 4º día se rea-
liza ileostomía por perforación intestinal, con cultivo de drenaje
peritoneal positivo para S. haemolyticus. Se cambia la antibiotera-
pia empírica con ampicilina y gentamicina. por vancomicina y cefo-
taxima. A los 11 días de edad presenta urocultivo positivo para Can-
dida, añadiendo al tratamiento anterior anfotericina B durante 2
semanas, retirándose tras cultivos de control negativos. 

A los 13 días de vida presenta taquicardia mantenida de 200
lpm, pico febril de 38°C, leucocitosis persistente de 33.000 (70% de
Neutrófilos) y soplo sistólico. Se realiza ecocardiografía aprecián-
dose una insuficiencia mitral moderada, con imagen hiperecogé-
nica móvil dependiente del velo anterior de la válvula mitral, suges-
tiva de verruga endocárdica. Se extraen hemocultivos positivos
para S. aureus. Ante estos hallazgos se diagnostica de endocardi-
tis infecciosa y se cambia antibioterapia por teicoplanina que se
mantiene 14 días, asociando gentamicina los 4 primeros días. Pos-
teriormente se inicia tratamiento con vancomicina por elevación de
enzimas hepáticas, que se mantiene hasta completar 4 semanas
de tratamiento. Hemocultivos posteriores negativos. En controles
ecográficos seriados desaparece la insuficiencia mitral y la imagen
sugestiva de verruga.

Comentarios: La endocarditis infecciosa es una enfermedad
infrecuente en los primeros años de vida en ausencia de cardio-
patía congénita intervenida, aunque su frecuencia se ha incremen-
tado en los últimos años, aumentando el riesgo en pacientes super-
vivientes de unidades de CIP, donde el patógeno más común es
el S. aureus. Las manifestaciones clínicas en un neonato son ines-
pecíficas (dificultad respiratoria y taquicardia) e indistinguibles de
la septicemia o de la insuficiencia cardiaca congestiva. Ante un
paciente con un soplo de nueva aparición, fiebre e imagen eco-
gráfica compatible con verruga endocárdica hay que sospechar la
presencia de una endocarditis bacteriana e instaurar tratamiento
antibiótico empírico durante 4-6 semanas. Debe realizarse control
evolutivo con hemocultivos y ecocardiografías seriadas. La tasa de
recuperación en las endocarditis causadas por S. aureus es de hasta
un 50%. Lo más importante es realizar profilaxis en niños que pre-
sentan factores de riesgo.

8. MENINGITIS POR ENTEROVIRUS EN EL NEONATO. A
PROPÓSITO DE DOS CASOS. Mulero Collantes I, Montejo Vicen-
te MM, Infante López ME, Samaniego Fernández CM, Izquierdo
Caballero R, Marín Urueña S, Sánchez García A, González García
B. Servicio de Pediatría. Hospital U. Del Río Hortega. Valladolid.

Antecedentes: Los enterovirus son virus ARN pertenecientes
a la familia Picornaviridae, que pueden ocasionar un amplio espec-
tro de enfermedades agudas. En la mayoría de los niños y adultos
ocasionan una infección asintomática o proceso febril inespecífico,
pero existen una serie de factores de riesgo (prematuridad, infec-
ción vírica materna en el momento del parto, síntomas en la pri-
mera semana de vida y ausencia de Ac específicos contra el sero-
tipo de la infección) que predisponen a padecer una enfermedad
severa: miocarditis, fallo hepático, afectación del SNC en forma de
meningitis o encefalitis; o incluso procesos sépticos. La mortalidad
varía del 0-42% según serotipo vírico y la clínica. Las secuelas a
largo plazo son raras, excepto los déficits neurológicos (espastici-
dad, crisis, dificultad en el aprendizaje, trastornos del lenguaje) que
son frecuentes en los pacientes con clínica compatible con menin-
gitis o encefalitis. 

Casos clínicos: Caso 1. RNTP (31 SEG) de PAEG, 1er gemelo.
Madre 37 años, G2A0V3, sana. Embarazo: controlado, bicorial biam-
niótico. Serologías negativas; excepto rubeola inmune. Toma mater-
na del SGB negativa. Maduración pulmonar con corticoides a las
29 SEG por amenaza de parto prematuro. Parto: Cesárea. Amnio-
rrexis de 58 h de duración. Apgar 5/6/8. Rea tipo IV con admi-
nistración de una dosis de surfactante. Extubación a las 24 horas de
vida. Al ingreso en la UCIN inestabilidad hemodinámica que mejo-
ra tras expansión con dos bolos de SSF. Se inicia antibioterapia empí-
rica con ampicilina y gentamicina que se mantiene durante 7 días.
PCRs seriadas y cultivos negativos. A los 40 días de vida aparición
de febrícula sin otros signos de infección, PCRs seriadas negativas,
antecedentes de ambiente epidémico familiar: hermana con farin-
goamigdalitis y madre con cuadro febril y herpex labial. A las 72
horas del inicio de la febrícula, cuadro de atragantamiento coinci-
diendo con una toma y aspiración con parada cardiorrespiratoria
que remonta tras dos minutos de RCP avanzada. Se extraen analí-
tica y cultivos y se inicia tratamiento empírico con vancomicina y
amikacina. Tras recibir el resultado de la bioquímica del LCR com-
patible con meningitis, se cambia antibioterapia a ampicilina, cefo-
taxima y aciclovir. Suspensión de tratamiento empírico tras recibir
la PCR positiva para enterovirus en LCR. En la exploración neuro-
lógica inicial presenta rigidez generalizada con tendencia a pos-
tura en opistótonos. Exploración al alta normal. Pruebas comple-
mentarias: Hemograma: normal. PCRs seriadas negativas. Hemo-
cultivo y urocultivo estériles. Frotis faríngeo y rectal para entero-
virus: negativo. Ecografía cerebral: Quiste del plexo coroideo izquier-
do de 3 mm, resto normal. Potenciales auditivos y visuales evoca-
dos al alta normales. RMN: atrofia cortical supra e infratentorial.
Vídeo-EEG normal. 

Caso 2. RNPT (31 SEG) de PAEG, 2º gemelo. Apgar 5/6/8. Rea
IV con administración de una dosis de surfactante. Al ingreso tam-
bién presenta inestabilidad hemodinámica que precisa soporte ino-
trópico durante 48 horas. Antibioterapia empírica con ampicilina
y gentamicina durante 7 días. PCRs seriadas y hemocultivo nega-
tivos. Extubado a las 32 horas. A los 40 días de vida, comienza al
igual que el hermano gemelo, con cuadro de febrícula sin otros sig-
nos de infección. A las 72 horas de evolución presenta empeora-
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miento del estado general, fiebre y pausas de apnea, por lo que se
extrae analítica y cultivos, y se inicia tratamiento empírico con van-
comicina y amikacina. Tras recibir el resultado de la bioquímica del
LCR compatible con meningitis, se cambia antibioterapia a ampi-
cilina, cefotaxima y aciclovir. Suspensión del tratamiento empírico
tras recibir PCR positiva para enterovirus en LCR. Exploración neu-
rológica al ingreso: hipertonía generalizada, más llamativa en miem-
bros superiores. Al alta exploración normal. Pruebas complemen-
tarias: Hemograma: normal. PCRs seriadas negativas. Hemoculti-
vo y urocultivo estériles. Frotis faríngeo y rectal para enterovirus
negativos. Ecografía cerebral, potenciales auditivos, visuales evo-
cados y vídeo-EEG: normales.

Actualmente ambos gemelos son vistos en la consulta de segui-
miento y cuentan con una edad de 10 meses (EC: 8 meses). No pre-
sentan ningún déficit neurológico y su desarrollo psicomotor es
normal. 

Comentarios: Es sabido que las infecciones por enterovirus en
el periodo neonatal pueden causar cuadros tan severos como shock
séptico o meningitis. La peculiaridad de los casos presentados es
que a pesar de haber superado el periodo neonatal inmediato y
estando en fase de engorde desarrollaron en el mismo momento un
cuadro grave de afectación meníngea y deterioro neurológico. No
presentaron otros signos clínicos ni analíticos de afectación sisté-
mica. Todas las pruebas complementarias resultaron ser normales
salvo la bioquímica del LCR y la PCR positiva para enterovirus. En
resumen, podemos decir que aunque la mayoría de las manifesta-
ciones clínicas que se producen en este tipo de infecciones son auto-
limitadas y benignas, debemos tener presente la posibilidad de este
tipo de infección en cuadros clínicos graves donde los parámetros
analíticos que habitualmente se alteran en las infecciones bacteria-
nas son normales y el cultivo para bacterias y hongos negativos. 

9. SÍNDROME PFAPA COMO SOSPECHA DIAGNÓSTICA.
Alcedo Olea R, Reig Del Moral C, García Blázquez L, Ortega Casa-
nueva C, Domínguez Bernal E, De las Heras Días-Varela C. Hospi-
tal General de Segovia. 

Introducción: La fiebre recurrente es un síntoma común en una
gran variedad de procesos, como enfermedades de tejido conjun-
tivo, infecciones, tumores, síndromes autoinflamatorios, etc. que
pueden ser adquiridos o congénitos, crónicos o agudos, benignos
o malignos,…

El síndrome PFAPA está encuadrado en el diagnóstico dife-
rencial de fiebre periódica. El acrónimo hace referencia a sus prin-
cipales síntomas: fiebre periódica, definida como episodios de 3-6
días de duración cada 3-9 meses de fiebre alta (39-41°C), adenopa-
tías, faringitis y aftas orales, permaneciendo asintomáticos y con
normal desarrollo en periodos de intercrisis. Las primeras des-
cripciones fueron 1987 por Marshall, desde entonces se han publi-
cado un centenar de casos. Los síntomas suelen comenzar entre los
2-5 años de edad. Los ataques recurren durante un periodo de 1 a
10 años. La etiopatogenia es desconocida, postulándose un origen

inmune, el diagnóstico es clínico con la exclusión de otras causas
de fiebre recurrente. Parece responder al tratamiento con un curso
corto de corticoides al inicio del brote aunque se asocia a aumen-
to de recurrencias, en algunos pacientes se usa cimetidina como tra-
tamiento profiláctico y en otros se ha llegado a la remisión com-
pleta mediante una adenoidectomía.

Material y método: Caso 1: Paciente de 7 años que comienza a
los 3 años de edad episodios recurrentes de fiebre y amigdalitis aso-
ciados a sinovitis de cadera derecha, aftas orales y perianales. Tras
unas serie de pruebas complementarias se diagnosticó de síndro-
me PFAPA, sin respuesta a la dosis de corticoides al inicio de la cri-
sis. Actualmente en tratamiento con colchicina.

Caso 2: Paciente de 8 años que presenta episodios recurrentes
de fiebre elevada y amigdalitis, en alguna ocasión acompañados
de aftas orales. Se descartaron otros procesos, diagnosticándose de
síndrome PFAPA. Con corticoterapia al inicio de las crisis (48h), se
abortan los síntomas presentando una mayor recurrencia.

Conclusión: Ante un paciente sin antecedentes de interés per-
sonales ni familiares con cuadro compatible (fiebre, periódica, farin-
gitis, adenopatías y aftas orales) que permanece asintomático tanto
clínica como analíticamente en intercrisis acompañado de un desa-
rrollo y crecimiento normales, debemos sospechar como posible
etiología el síndrome PFAPA, a cuyo diagnóstico llegaremos tras la
exclusión de otras causas de fiebre recurrente.

SÁBADO 24 DE ABRIL, 09.00 A 10.30 H, SALA DE ASTURIAS
Sesión nº 2: Pediatría general

Moderadores: Dra. Cristina Menéndez Arias y 
Dr. Alberto Bercerdo Sanz

10. AGITACIÓN NOCTURNA Y TOS EMETIZANTE: A PROPÓ-
SITO DE UN CASO. Liquete Arauzo L, Vegas Álvarez AM, Campo
Fernández MN, González Martín L, Sevillano Benito I, González
Fernández B, Alcalde Martín C, Calderon Rodríguez S. Servicio de
Pediatría. Hospital Universitario Río Hortega. Valladolid. 

Caso clínico: Paciente mujer de 6 años 11 meses que es remi-
tida por su Pediatra de atención Primaría para estudio por presentar
desde hace mes y medio episodios diarios de agitación-ansiedad,
sensación de ahogo y tos emetizante de minutos de duración que
le despiertan tras 2-3 horas de sueño nocturno. Ocasionalmente
se repiten durante la noche unas 2 horas después del episodio ini-
cial. Durante el día y generalmente tras risa-esfuerzo, crisis de tos
ronca sin clínica vegetativa acompañante. Relacionan el inicio de
la clínica descrita con un proceso agudo de fiebre y vómitos de 24
horas de evolución catalogado de viriasis. 

Antecedentes familiares: Madre y abuela materna con hernia
de hiato. Madre alérgica a frutas y sensibilización alérgica al ani-
sakis. Hermano de 9 años con alergia a proteínas vacunas con tole-
rancia de la leche a partir de los 5 años y alergias ambientales múl-
tiples en la actualidad. 
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Antecedentes personales: Embarazo controlado de curso nor-
mal. Parto y período neonatal inmediato normales. Peso RN: 2800 g
y talla: 48 cm. Alimentación reglada por su pediatra sin alergias ni
intolerancias. No regurgitadota habitual. Curva ponderal pérezosa
en su periodo de lactante (en torno a percentil 3 en peso y talla). Pos-
teriormente y hasta la actualidad peso y talla mantenidos en percentil
10. Estreñimiento habitual, con 1 deposición diaria dura a veces con
sangre roja. Infecciones del oído medio de repetición desde los 2 años
de edad en seguimiento por Otorrinolaringología. Ha realizado tra-
tamiento con claritromicina, corticoides orales y en aerosol, antihis-
tamínicos y omeprazol durante 12 días sin mejoría. Aporta analítica
reciente realizada por su pediatra con hemograma, bioquímica con
transaminasas, metabolismo del hierro e Inmunoglobulinas norma-
les. Serología neumonías atípicas negativas. Coprocultivo para bac-
terias, virus y parásitos negativos. Radiografía de tórax normal. 

Exploración física: Buen estado general con piel y mucosas nor-
males. No exantemas. ACP normal. Abdomen blando, depresible
no dolororoso. Difuso. ORL: Otoscopia: hiperémicos. Faringe nor-
mal. Se ingresa para completar estudios: Rx senos: Mínima hiper-
trofia adenoidea sin compromiso de la vía aérea. Nasofibroscopia
FNI: Enrojecimiento comisura posterior de las aritenoides. Resto
normal. Gastroscopia: normal. Ph-metría de 24 horas: Índice de
reflujo de 5.6%. Episodio de reflujo prolongado de 27 minutos de
duración a la hora y media de iniciado el sueño y 3 horas postin-
gesta (cena). Durante su ingreso presento exclusivamente un epi-
sodio de agitación nocturna con tos emetizante no coincidente con
registro de ph-metría. 

Diagnóstico: Reflujo gastroesofágico. Se hacen recomendacio-
nes dietéticas y se inicia tratamiento con omeprazol 20 mg: 1 cáp-
sula 30 minutos antes del desayuno de forma continua y durante
un mínimo de 3 meses. 15 días después reconsulta por persisten-
cia de la tos nocturna aunque sin vomitos ni agitación acompañante.
Se añade domperidona oral en 3 dosis 15 minutos antes de las 3
comidas principales. En su revisión en consulta 3 meses después la
paciente se encuentra asintomática y talla y peso están ahora en
el percentil 10-25. 

Comentarios: El reflujo gastroesofágico se caracteriza por la
presencia de síntomas especificos como son las regurgitaciones y
por las complicaciones derivadas del reflujo como clínica predo-
minante. Menos habitual es su presentación como síntomas agu-
dos respiratorios o neuro-conductuales dentro de una clínica suge-
rente de RGE de larga evolución. 

11. ENFERMEDAD DE SCHEIE, SEGUIMIENTO DE UN CASO
CLÍNICO EN EL HOSPITAL DE CORTA ESTANCIA DE
URGENCIAS DE PEDIATRÍA. García Álvarez FJ, García García
P, González Sánchez M, De Juán Álvarez A, Fernández Toral J. Ser-
vicio de Urgencias de Pediatría. Hospital Central de Asturias. Oviedo. 

Antecedentes: La enfermedad de Scheie, se trata de una enfer-
medad hereditaria del metabolismo en la que no se procesan cadenas
largas de moléculas de azúcar llamadas glucosaminoglicanos (muco-

polisacáridos) por carecer de α-L-iduronidasa lisosómica. Sin la enzi-
ma, los glucosaminoglicanos se acumulan, generando una enferma-
dad por depósito, con diferentes grados de gravedad. Presentamos
un caso clínico de carácter único en su presentación y respuesta al tra-
tamiento. Se enumeran los diagnósticos de enfermería de la NANDA
(North American Nursing Diagnosis Association) más representati-
vos vinculados al proceso y los “cuidados” más importantes. 

Caso clínico: Se trata de un paciente varón de 19 años, que hace
7 años, es enviado al Hospital desde su Centro de Atención Pri-
maria, por presentar hipotrofia en mano derecha, limitación en la
movilidad de los hombros y brazos, y blefaritis.

La exploración y estudios complementarios, junto con la sin-
tomatología presentada, evidencian el diagnóstico de Enfermedad
de Scheie (MPS I S). 

El caso evidencia una mejoría clínica notoria al iniciarse el tra-
tamiento con Aldurazyme® (Tratamiento enzimático de sustitución
con α-L-iduronidasa lisosómica). “Alteración de la movilidad físi-
ca” es el diagnóstico de enfermería más destacado. 

Comentarios: Gracias al tratamiento rehabilitador, y sobre todo,
farmacológico con Aldurazyme®, que recibe bajo supervisión en el
Hospital de Corta Estancia de Urgencias de Pediatría, con periodici-
dad semanal, el paciente presenta una moderada mejoría, y estabili-
dad de la enfermedad. Por lo que conseguimos reducir las afecta-
ciones derivadas. El paciente puede llevar una vida normal con total
garantía y seguridad, y no requiere tratamiento rehabilitador. Los
diagnósticos de enfermería están relacionados con problemas de la
movilidad o actividad y los cuidados están orientados a la realización
de actividades de la vida diaria de manera segura e independiente.
A pesar de ser un paciente fuera de edad pediátrica, continúa reci-
biendo el tratamiento en Urgencias de Pediatría para un mejor segui-
miento y control. Destacamos la funcionalidad del Hospital de Corta
Estancia del área de Urgencias Pediátricas en la administración de
tratamientos que requieren un control, medios y dotación específicos. 

12. TROMBOPENIA REFRACTARIA EN LACTANTE DE 5
MESES. DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL. De Lamas Pérez C,
Muriel Ramos M, Fernández Álvarez D, Gallego Delgado L, Álva-
rez González AB, Lozano Losada S, Kankan Leis S, Redondo Sán-
chez D. Hospital Clínico Universitario de Salamanca.

Introducción: Las plaquetas son elementos formes de la san-
gre cuyo número circulante, varia entre 150.000 y 350.000 por mm3.
Se considera trombopenia el recuento plaquetar inferior a 150.000
plaquetas por mm3, esto puede ser debido a un aumento en su des-
trucción, una producción disminuida o una distribución anormal.

En el niño la causa más frecuente de trombopenia es la inmune
(PTI). Su incidencia anual es de 1/10.000 niños,de los cuales un 2-5%
evolucionan hacia la cronicidad considerándose como tal una dura-
ción superior a 6 meses. Sus manifestaciones hemorrágicas están en
relación con la cifra de plaquetas, las hemorragias graves se han visto
prácticamente solo cuando el recuento plaquetar es menor que 20.000
por mm3, de aquí que este sea el limite para iniciar el tratamiento.
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Objetivo: Comunicación de un paciente afecto de PTI, con ini-
cio muy precoz a los 5 meses de edad, evolución hacia la cronici-
dad y falta de respuesta a tratamientos de primera y segunda línea.

Caso clínico: Varón de 5 meses de edad en el que coincidente
con la 2ª dosis de vacunación antineumocócica le notan la apari-
ción de hematomas y petequias diseminadas. Acude a su centro hos-
pitalario detectándose plaquetas de 12.000 por mm3, recibe por este
motivo 2 dosis de gammaglobulina endovenosa sin mejoría, sien-
do remitido a nuestra unidad para estudio. Antecedentes familiares:
Madre asma bronquial por alergia a pólenes y epitelios de animales,
antecedentes paternos desconocidos. Antecedentes personales: emba-
razo por FIV de donante desconocido, parto y periodo neonatal nor-
mal. Exploración física: lesiones petequiales en antebrazo derecho
en zonas de punción venosa, muguet,resto de exploración normal.
Exámenes complementarios: Hemograma: Hematíes 3.000.790 por
mm3, Hb: 10,1 g/dl, VCM 79,2 fl, plaquetas 15.000 por mm3, VMP
12,9 fl, plaquetas inmaduras 18%. Estudio de coagulación normal.
Test de Coombs negativo. Anticuerpos antiplaquetas negativos. Ac
anti-HPA negativos Ac ANA negativos. Médula osea: megacarioci-
tos hiperplasiados. No infiltración. Glicoproteínas plaquetarias nor-
males. Cariotipo, normal sin roturas cromosómicas. Diagnóstico: PTI.
Tratamiento: bolos de corticoides (3) manteniendo 5.000 plaquetas,
por lo que se administra Rituximab semanalmente durante 4 sema-
nas sin respuesta, los 6 meses siguientes se opta por terapia combi-
nada con Rituximab y gammaglobulinas endovenosas.

Comentarios: La baja edad del paciente, la severidad de la trom-
bopenia han exigido un diagnóstico diferencial amplio. Destacar
entre ellas la trombopenia aloinmune, que debemos tener presen-
te en cuadros de trombopenia neonatal que pueden prolongarse los
primeros meses de vida.

El estudio de médula osea debe ser realizado previo a la utili-
zación de corticoides que pueden diferir el diagnóstico de otras
patologías.

El tratamiento de la PTI en primera línea lo constituyen los cor-
ticoides y la gammaglobulina específica, en una segunda línea será
la esplenectomía cuando la edad sea superior a cinco años, y más
recientemente se ha usado Rituximad con respuesta favorable en
un 65% de casos, Agentes estimuladores de la trombopoyesis (Romi-
plostín, el trombopag) están siendo utilizados en adultos con resul-
tados prometedores,queda por valorar su papel en la PTI del niño.

13. CEFALEA PERSISTENTE TRAS TRAUMATISMO CRANE-
OENCEFÁLICO BANAL. A PROPÓSITO DE UN CASO. Velas-
co Zúñiga R, González García B, Fenrández Arribas JL, González
Martín L, Cancho Candela R, Gutiérrez Abad C, Puente Montes
S, Dulce Lafuente E. Servicio Pediatría. Hospital Universitario Río Hor-
tega. Valladolid. 

Introducción: La presencia de un hematoma subdural pos-
traumático es habitual en el caso de ancianos o alcohólicos, pero si
es más infrecuente en pacientes pediátricos (1,7% de los pacientes
con lesión en alguna series), y en muchos de los casos, se asocia a

malformaciones previas, sobre todo los quistes aracnoideos (1% de
las lesiones intracraneales en la infancia)

Caso clínico: Presentamos el caso de un paciente varón de 4
años de edad que presentó un traumatismo craneoencefálico leve
del que fue atendido en Urgencias por presentar vómitos y cefalea
posteriores. Pasó la noche en observación, asintomático, y fue dado
de alta al día siguiente. Tras una semana sin síntomas reaparece la
cefalea, de predominio occipital, por lo que consulta de nuevo en
nuestro servicio a los 18 días del traumatismo. Se realiza una explo-
ración neurológica completa, normal, y se recomienda tratamiento
sintomático con ibuprofeno oral y observación domiciliaria. Con-
sulta de nuevo a los dos días de esta última consulta, relatando mayor
intensidad de la cefalea, que ya le despierta por las noches, y leve
fotofobia. A los profesores y a los padres les llama también la aten-
ción que el niño se muestra más huraño e irritable. Ante el empeo-
ramiento de los síntomas se realiza TAC craneal, en el que se mues-
tra un hematoma subdural subagudo frontoparietal izquierdo con
un espesor máximo de 6 mm, que condiciona compresión del ven-
trículo lateral ipsilateral, compresión del tercer ventrículo y un des-
plazamiento de la línea media de 7 mm, además de un aumento del
espacio extraaxial con densidad de liquido cefalorraquídeo en la
región temporal izquierda compatible con quiste aracnoideo del ala
mayor del esfenoides. Se remitió a un hospital terciario con Neu-
rocirugía Infantil, donde se drenó el hematoma y se le fenestró el
quiste. En la actualidad el niño se encuentra asintomático, y es seguio-
do en consulta por parte de Neurocirugía.

Conclusión. Nos llaman la atención en el caso de este pacien-
te, por un lado, lo infrecuente del tipo de lesión que presentaba, y
por otro, el periodo de latencia de una semana durante el cual el
paciente permaneció asintomático. La combinación de ambas puede
hacer que se demore la realización de pruebas complementarias en
un paciente. 

Ante un paciente con una cefalea persistente tras traumatismo,
debemos tener presente este tipo de lesión y su particular presen-
tación clínica.

14. DESCOMPENSACIÓN METABÓLICA EN PACIENTE POLI-
TRAUMATIZADO: A PROPÓSITO DE UN CASO. Liquete Arau-
zo L,Vegas Alvarez AM, Alcalde Martin C, Centeno Malfaz F, Beni-
to Pastor H, Calderón Rodríguez S, Puertas Martín V, Sevillano
Benito I. Servicio de Pediatría. Hospital Río Hortega. Valladolid.

Introducción: Presentamos un caso clinico de un paciente afec-
to de una patología extremadamente infrecuente que presenta una
descompensacion de etiologia multicausal y curso rapidamente
progresivo.

Caso clínico: Paciente de 13 años que ingresa procedente de la
UVI tras ser atropellado por una moto. Antecedentes personales:
Embarazo, parto y periodo neonatal inmediato normal. Retraso psi-
comotor importante. Diagnosticado de error congenito del meta-
bolismo de la urea tipo citrulinemia a los 11 meses de vida con tra-
tamiento habitual con arginina oral.

154 VOL. 50 Nº 212, 2010

Posters

 Bol SCCALP 212-2  13/4/10  10:06  Página 154



Permanencia en UVI intubado y conectado a ventilacion meca-
nica durante 72 horas. Nutricion parenteral estandar y profilaxis
antibiotica durante su estancia. Canalizado cateter central a nivel
yugular izquierdo con buena permeabilidad. Inicia nutricion ente-
ral tras 72 horas.

Exploración física al ingreso: palidez cutaneo-mucosa. Cabello
ralo. No petequias. Dermatitis cutanea de predominio peribucal.
Signos meníngeos negativos. No rigidez de nuca. Glasgow 14-15.
PICNR. PC normales. Fuerza y sensibilidad conservadas. No foca-
lidad neurológica. ACP Normal. Abdomen: normal. Hematomas
en región frontal y periocular derecho en resolución. Fractura cerra-
da de tibia y perone derechos.

Evolución: a su ingreso se instaura fluidoterapia y antibiote-
rapia por via central. Se mantiene el tratamiento habitual del pacien-
te con arginina. Deterioro neurológico progresivo con heteroagre-
sividad importante en las primeras 24 horas del ingreso (Glasgow
minimo de 11-12) con elevación concomitante de los niveles de amo-
nio. Se realizan TAC cerebral y puncion lumbar que fueron nor-
males. Hemograma normal. Bioquímica: amonio de 132 µmol/L.
Resto sin interes. Ante la sospecha de citrulinemia descompensa-
da se añade benzoato sódico y Carnitina. 24 horas después y ante
la escasa mejoria clinica y analitica (niveles de amonio permanecen
en ascenso hasta un máximo de 185 µmol/L) se añade al tratamiento
el fenilbutirato sódico y se le ponen enemas de lactulosa que son
efectivos, presentando desde entonces mejoría clínica lentamente
progresiva, pese a niveles fluctuantes de amonio en las distintas
horas del día. Tendencia a presentar niveles más elevados por la
mañana acompañados de mayor somnolencia. El tercer dia de ingre-
so se inicia aporte de MCT y aminoacidos esenciales de forma ente-
ral. Al 5º día se introduce alimentación con dieta hipoproteica (0,6
g prot/kg/d) con buena tolerancia. Al 7º día de ingreso el pacien-
te esta tranquilo y afable. Glasgow de 15. Se decide suspender pau-
latinamente el fenilbutirato sin incidencias. Se mantiene tratamiento
con arginina y carnitina, asi como dieta blanca hipoproteica suple-
mentada con PFD2® y Dialamine®. Cifra de amonio al alta: 70.29
µmol/L.

Comentarios: La citrulinemia es una rara enfermedad recesi-
va debida a la ausencia de la argininosuccinico sintetasa, una de las
enzimas necesarias para la incorporación del amoníaco en la urea.
Cursan con hiperamoniemia y unos niveles plasmáticos, urinarios
y cerebroespinales elevados de citrulina. Sus manifestaciones cli-
nicas son variables según la etapa de debut y gravedad del déficit.
La rabdomiolisis causada por un politraumatismo, la inmoviliza-
ción, la impactacion fecal pueden desencadenar un cuadro de ence-
falopatia toxica rapidamente progresivo en estos pacientes. El abor-
daje terapeutico de estas descompensaciones incluye farmacotera-
pia y en ocasiones diálisis.

15. INTOXICACIÓN POR ÁCIDO VALPROICO: REPORTE DE
UN CASO. Moreno Duque LD, Fernández Pérez ML, Ledezma I,
Iglesias Fernández V, Garrido E, Rodríguez Fernández C, De Andrés
AG, Morales Sánchez R. Complejo Hospitalario de León 

Introducción. En los últimos años ha aumentado el uso de ácido
valproico debido al incremento en el diagnóstico de patologías que
precisan su indicación, aumentando a su vez la frecuencia de casos
de intoxicación por el mismo, aunque estos son raros en la infan-
cia. En la edad pediátrica generalmente ésta se asocia a errores acci-
dentales de dosis o a ingesta accidental. La clínica en estos casos es
muy variable, pudiendo presentar desde somnolencia (lo más fre-
cuente) hasta coma y precisar ingreso en una unidad de cuidados
intensivos. 

Caso clínico. Niña de 2 años que acude a Urgencias por cua-
dro de somnolencia excesiva junto con dificultad para la marcha
y la alimentación. La madre refiere probable ingesta accidental de
ácido valproico hace 24 horas aproximadamente, aunque no sabe
precisar la cantidad ingerida. Antecedentes personales: Epilepsia
generalizada idiopática, en tratamiento con ácido valproico. En la
exploración física presenta inestabilidad a la marcha alternando
períodos de conciencia normal con otros de somnolencia. No sig-
nos de dificultad respiratoria. Niveles en sangre de ácido valproi-
co: 457 µg/ml. Analítica básica con transaminasas normales. Ante
este cuadro, se decide ingreso hospitalario con monitorización con-
tinua, fluidoterapia IV, manteniéndose asintomática, permaneciendo
en observación durante una semana, con disminución progresiva
de los niveles de ácido valproico. Al alta, presenta niveles de 67
µg/ml. No se observaron alteraciones de otros parámetros analí-
ticos durante el ingreso. 

Comentarios. La sobredosificación por ácido valproico o la
ingesta accidental de grandes dosis de este fármaco puede pro-
ducir casos de toxicidad severa. En niños, las manifestaciones clí-
nicas oscilan entre cuadros neurológicos leves hasta coma. La hepa-
toxicidad observada con el uso habitual de este medicamento puede
tener lugar en casos de sobredosificación, aunque es raro que se
manifieste de forma severa y fatal. 

16. INTOXICACIÓN POR ANÍS ESTRELLADO EN UN NEO-
NATO CON CÓLICOS. González Sánchez M, Larrea Tamayo E,
Vivanco Allende A, Sariego Jamardo A, Fernández Colomer B, Qui-
roga González R. Hospital Universitario Central de Asturias. Servicio
de Pediatría. Oviedo.

Introducción: Los cólicos del lactante afectan al 15-40% de los
lactantes sanos. Se trata de una entidad benigna, pero sin un trata-
miento realmente eficaz. Esto genera una gran ansiedad en los
padres, que en ocasiones pueden recurrir a la administración de
sustancias, como el anís estrellado, que pueden conllevar riesgos
importantes. Presentamos el caso clínico de un neonato de cinco
días de vida, que ingresa en el servicio de Neonatología con la sos-
pecha de intoxicación por anís estrellado.

Caso clínico: Neonato varón de cinco días de vida, que acude
a Urgencias de Pediatría por un cuadro de somnolencia de pocas
horas de evolución. Asocia vómitos y rechazo de las tomas. Los
padres refieren movimientos oculares ocasionales, compatibles con
nistagmus horizontal. Como antecedentes personales, procedía de
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una gestación a término, bien controlada y tolerada. El parto eutó-
cico vaginal, con Apgar 9/10 y PRN 3.040 g. Recibía lactancia mater-
na. A su llegada al servicio de urgencias, el niño se encuentra som-
noliento y con mala perfusión periferica, por lo que se administra
una expansión de volumen con suero salino fisiológico, con mejo-
ría clínica. La madre refiere que el comienzo de la clínica coincidió
con la administración de una infusión de anís estrellado para aliviar
los cólicos que su hijo presentaba. La infusión contenía dos estrellas
de anís disueltas en 50 ml de agua, cuando la recomendación es una
estrella por cada 250 ml de agua. Ante la clínica del paciente y con
la sospecha de intoxicación por anís estrellado, se decide su ingre-
so en Neonatología. Durante su estancia, el niño se muestra irrita-
ble durante las primeras horas, con mejoría progresiva, hasta per-
manecer asintomático. En una ocasión se objetivó un episodio de
nistagmus horizontal. No presentó crisis convulsivas. Las analíticas
sanguínea y urinaria fueron normales. Se realizaron ecografía cra-
neal y electroencefalograma, que fueron normales. Dada la buena
evolución del paciente fue dado de alta a las 48 horas, con el diag-
nóstico de sospecha de intoxicación por anís estrellado. 

Conclusiones: Actualmente, la ley del medicamento (Ley
29/2006) permite la venta de anís estrellado en las farmacias sin
prescripción médica. Esto hace que su uso siga siendo frecuente en
el tratamiento del cólico del lactante. Debemos plantearnos esta
posibilidad diagnóstica ante un lactante con clínica neurológica.
Puede ser conveniente retirar la venta libre de esta sustancia en las
farmacias en el caso de los lactantes.

17. PERFORACIÓN DUODENAL EN TRAUMATISMO ABDO-
MINAL CERRADO: PRESENTACIÓN DE UN CASO. López A,
Granell C, Vega N, Cebrián C, Farpón A, Martínez-Almoyna C,
Alvarez V. Servicio de Cirugía Pediátrica. Hospital Universitario Cen-
tral de Asturias. Oviedo.

Introducción: Las lesiones duodenales son poco frecuentes duran-
te la edad pediátrica. Son debidas principalmente a traumatismos
abdominales cerrados, en su mayoría secundarios a accidentes de
tráfico. Su localización retroperitoneal juega un papel importante en
la protección de este órgano, pero en los traumatismos de gran ener-
gía su situación fija y delante de la columna vertebral lo hacen más
susceptible que otras partes del intestino delgado.

Caso clínico: Niña de 8 años con traumatismo abdominal cerra-
do secundario a accidente de coche, que presenta a su llegada dolor
abdominal, tendencia al sueño y un vómito. Sin antecedentes per-
sonales de interés. Exploración física: Constantes vitales normales.
Consciente y orientada. Pálida. Taquipneica. Auscultación cardio-
pulmonar normal. Abdomen: hematoma de pared en región del
cinturón de seguridad, mínima distensión abdominal, dolor a la
palpación superficial y defensa en hemiabdomen derecho. Datos
analíticos al ingreso: Hb 12,5 g/dl, 28.800 leucocitos/mm3 (78%
neutrófilos, 14% linfocitos), 497.000 plaquetas/mm3. Bioquímica:
AST 121 U/L, ALT 73 U/L, amilasa 546 U/L, lipasa 300 U/L. PCR
0,20 mg/dl. Se realizan ecografía y TC abdominal: laceración hepá-

tica, hematoma subcapsular y hemoperitoneo. Evolución: Ingresa
en UCIP para observación, a dieta absoluta, con sonda nasogás-
trica y nutrición parenteral (NPT). Inicialmente se mantiene esta-
ble, con progresiva disminución de los valores de amilasa y lipasa.
A los 2 días presenta empeoramiento clínico, con aumento del dolor
y la distensión abdominal, junto a taquicardia y taquipnea. Se rea-
liza TC: Retroneumoperitoneo en flanco derecho con líquido retro-
peritoneal. Se realiza incisión abdominal transversa derecha, con
abordaje del retroperitoneo, hallando perforación en la 3ª- 4ª por-
ción duodenal con salida de líquido bilioso. Se practica sutura en
2 planos, plastia de epiplón a través del mesocolon y se deja dre-
naje retroperitoneal en lado derecho. Se instaura tratamiento con
Ampicilina, Clindamicina y Gentamicina y se deja sonda transpi-
lórica. En el postoperatorio (PO) inmediato se mantiene febril, con
abdomen distendido y escasa aspiración por sonda. Al 4º día PO
comienza a drenar material purulento marronáceo y aspirar por
sonda abundante líquido de aspecto bilioso, coincidiendo con nueva
elevación de amilasa y lipasa. Con la sospecha de fístula duodenal
se sustituyen los antibióticos por Meropenem y se inicia perfusión
continua de Octeótrido. El dolor abdominal persiste tras la inter-
vención, aumentando progresivamente y evidenciándose cada vez
más empastamiento en fosa ilíaca derecha. Por ello al 8º día PO se
repiten ecografía y TC abdominal: múltiples abscesos perivesica-
les y en pared abdominal derecha. Se decide actitud expectante,
aumentando dosis de Octeótrido, manteniendo tratamiento anti-
biótico y realizando controles ecográficos. La paciente continúa
febril, con ligera disminución del dolor abdominal y disminución
progresiva del drenaje retroperitoneal, hasta su completa resolu-
ción. Sin embargo, los controles ecográficos no muestran disminu-
ción de los abscesos, por lo que el 21º día PO se realiza drenaje qui-
rúrgico de los abscesos, a través de incisiones específicas sobre
los mismos, colocación de drenaje perivesical y suspensión del Octe-
ótrido. Tras 2ª intervención presenta progresiva mejoría clínica, sien-
do alta de UCIP. Durante su ingreso en planta persiste febril, por
lo que se realizan cultivos que muestran Candidiasis sistémica. Se
añade Anfotericina B, y se sustituye Meropenem por Ampicilina y
Gentamicina. Presenta evolución favorable, retirándose SNG y dre-
naje retroperitoneal, supendiéndose la NPT e iniciando tolerancia
oral con aporte nutricional enteral adicional. Tras 18 días de trata-
miento antifúngico desaparece la fiebre. El drenaje perivesical se
retira 33 días tras su colocación, siendo finalmente dada de alta tras
57 días de ingreso. Tres meses después se realiza Tránsito gastro-
duodenal que no muestra alteraciones.

Conclusiones: El traumatismo duodenal es una patología rara,
con una tasa considerable de morbi-mortalidad, debida principal-
mente a un retraso en el diagnóstico. La exploración abdominal ini-
cial no suele aportar muchos datos, ya que por su localización retro-
peritoneal los signos típicos de peritonismo pueden no estar pre-
sentes; sin embargo, hallazgos como hematoma, dolor y defensa en
epigastrio deben ponernos en alerta. Los datos de laboratorio no
suelen ser de utilidad, aunque una elevación de la amilasa sérica
puede elevar el índice de sospecha. La prueba de imagen que mejor
permite establecer un diagnóstico es la tomografía axial compute-
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rizada (TAC), siendo los hallazgos más frecuentes la existencia de
líquido y gas retroperitoneal, y la extravasación de contraste. No
obstante, inicialmente puede mostrar signos muy sutiles, por lo que
ante una TAC inicial normal no debemos descartar la existencia de
perforación. El tratamiento de la perforación duodenal es quirúr-
gico, dependiendo la complejidad de la técnica del tipo y severi-
dad de la lesión, extensión, lesiones asociadas… A pesar de su
correcto tratamiento existe una alta incidencia de complicaciones
postoperatorias, siendo la más frecuente la formación de fístulas,
aunque normalmente cierran espontáneamente sin necesidad de
reintervención.

18. EVOLUCIÓN DE LAS GASTROENTERITIS AGUDAS EN
ATENCIÓN PRIMARIA, SERVICIO DE URGENCIAS Y HOS-
PITALIZACIÓN TRES AÑOS DESPUÉS DE LA VACUNA FREN-
TE AL ROTAVIRUS EN GIJÓN. Olazabal Malo de Molina JI, Mel-
gar J*, Herrero González I. Pediatría. EAP Calzada II. *Pediatría. Hos-
pital Cabueñes. 

Objetivo: Conocer el efecto de la vacunación frente al rotavi-
rus en nuestra área de salud,

Material y método: Estudio retrospectivo de la presión asis-
tencial por gastroenteritis aguda en el área V, y de la cobertura vacu-
nal en 7 centros de salud, en niños de 5 ó menos años de edad, (que
representan al 51% de los niños del área), tres años después de la
introducción de las vacunas frente al rotavirus, mediante progra-
ma omi, omi est, y revisión de las consultas al servicio de urgen-
cias, hospitalizaciones y coprocultivos por gastroenteritis aguda,
en nuestro hospital de referencia en ambos periodos.

Resultados: Encontramos 2.666 gastroenteritis agudas en aten-
ción primaria. La cobertura vacunal para el rotavirus alcanzada fue
del 39% (11-51%). Se objetiva al final del 2º periodo, una disminu-
ción del 13% en las consultas de atención primaria y un 50% tanto
en consultas a urgencias como en hospitalización por gastroenteri-
tis. En cuanto al latex a rotavirux disminuyo en igual porcentaje.

Conclusiones: Debido a la escasa cobertura vacunal (11-51%),
la excreción vacunal: 9% de la vacuna pentavalente; y 50% de la
monovalente, es posible que influyese en estos resultados.

Pensamos que la vacunación frente al rotavirus, muestra unos
resultados, para nosotros excelente.

SÁBADO 24 DE ABRIL, 09.00 A 10.30 H, SALA DE ASTURIAS
Sesión nº 3: Pediatría general

Moderadores: Dra. Ángeles Cobo Ruisánchez y 
Dr. Javier Pellegrini Belinchón

19. APLASIA CUTIS CONGÉNITA FAMILIAR. Morán Poladu-
ra M, Suárez Castañón C, Iñesta Mena C, Melgar Pérez J, Del Busto
Griñón C, Menéndez Arias C, Fernández Fernández EM, Solís Sán-
chez G. Servicio de Pediatría. Hospital de Cabueñes. Gijón.

Introducción: La aplasia cutis congénita (ACC) es una entidad
poco frecuente que se caracteriza por la ausencia congénita de der-
mis y epidermis que en la mayoría de los casos se localizará en el
cuero cabelludo. Sin embargo, en ocasiones pueden verse afecta-
das áreas extensas de la piel y asociarse con alteraciones en estruc-
turas subyacentes.

Antecdentes: Recién nacido de sexo femenino procedente de
gestación de 40 semanas bien controlada y tolerada Madre primí-
para, afecta de enfermedad de Crohn, a tratamiento con azatiopri-
na durante el embarazo. Padre sano. Parto por cesárea por sospe-
cha de pérdida de bienestar fetal. Apgar 9/10. Peso 3.360 g. 

Caso clínico: Al nacimiento se observaron dos lesiones en ver-
tex, la primera de ellas circular, de 1 x 1 cm de diámetro; la segun-
da lineal de 2 x 1 cm. Ambas presentaban defecto cutáneo a nivel
del cuero cabelludo. El resto de la exploración fue compatible con
la normalidad. Posteriormente se recogieron datos de historia fami-
liar. Tanto el padre como otros cuatro miembros de la familia pater-
na presentaban una alteración similar sin asociar otro tipo de mal-
formación o enfermedad. Al existir un claro componente familiar
no se consideró necesaria la realización de estudios complementa-
rios. A las 48 horas de vida, la niña fue dada de alta, recomendan-
do a la familia la realización de curas locales de la zona afecta.

Comentarios: Es importante conocer que la aplasia cutis con-
génita puede asociarse a otras patologías, de ahí la importancia de
hacer un buen diagnóstico diferencial. El interés de nuestro caso
reside en exponer el carácter hereditario de esta anomalía, que en
ocasiones puede presentarse de forma aislada en varios miembros
de una familia. 

20. DERMATOSIS DEL CUERO CABELLUDO: ALGO MÁS QUE
DERMATITIS SEBORREICA. Suárez Castañón C1, Rodríguez Díaz
E2, Montes Zapico B3, Galbe Sada M3, Iñesta Mena C1, Lombraña
Álvarez E1. 1Servicio de Pediatría, 2Servicio de Dermatología. Hospital
de Cabueñes. Gijón. 3Servicio de Pediatría. Hospital Universitario Cen-
tral de Asturias. Oviedo. 

Introducción: La histiocitosis de células de Langerhans (HCL)
consiste en un grupo de enfermedades que tienen como base común
la proliferación de células S-100 y CD1 positivas con gránulos de
Birbeck en su interior. Entre las manifestaciones cutáneas podemos
encontrar lesiones en cuero cabelludo que simulan una dermatitis
seborreica que no responde al tratamiento habitual.

Caso clínico: Varón de 13 meses que acude a Consulta de Der-
matología por presentar desde los 3 meses de vida lesiones com-
patibles con costra láctea y dermatitis atópica en pliegues que no
mejoran a pesar del tratamiento recibido. A la exploración se obser-
van en cuero cabelludo áreas eritematosas, algunas erosivo-exu-
dativas y otras cubiertas de pequeñas escamas lenticulares dese-
cadas de aspecto seborreico; en tronco presenta, en la parte central
de la espalda, pápulas milimétricas marronáceas poco numerosas
y en pliegue inguinal derecho se aprecia una ulceración. Resto de
la exploración dentro de límites normales, salvo aspecto distrófico
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y microadenopatías cervicales, axilares e inguinales. No afectación
mucosa. Ante la sospecha de HCL es enviado a Oncología infantil
para estudio, donde se realizan pruebas complementarias (analíti-
ca completa, osmolaridad urinaria, pruebas de imagen y audio-
metría) que resultaron normales. La biopsia confirma el diagnósti-
co (elementos con núcleo grande, globuloso, nucléolo impercepti-
ble y citoplasma acidófilo, inmunotinción con la técnica CD1A de
forma intensa y S100 positivo). No presenta afectación sistémica
por lo que se mantiene a observación sin tratamiento.

Comentarios: La HCL es una enfermedad poco frecuente de
etiopatogenia desconocida. El diagnóstico de sospecha se realiza
mediante la clínica y las pruebas complementarias, pero debe ser
confirmado mediante biopsia. El tratamiento varía en función de
la clínica y la extensión, desde la observación sin tratamiento en las
formas monosistémicas a tratamiento quimioterápico en las formas
multisistémicas.

21. EXANTEMA FEBRIL: ¿EXCURSIÓN AL CAMPO? Fernández
Arribas J, González Martín L, Velasco Zúñiga R, Pérez Gutiérrez E,
González García B, Sevillano Benito I, Campo Fernández MN, Puer-
tas García V. Urgencias Pediatría. Hospital Río Hortega. Valladolid. 

La fiebre botonosa mediterránea es una zoonosis causada por
Rickettsia conorii. Se debe tener en cuenta en el diagnóstico dife-
rencial de fiebre y exantema en niños, ya que aunque no es una
patología frecuente, nuestro país es una zona endémica para esta
enfermedad. Presentamos el caso de un varón de 21 meses de curso
favorable con tratamiento antibiótico.

Varón de 21 meses que acude a urgencias a finales de verano por
síndrome febril de 72 horas de evolución, a pesar de tratamiento anti-
biótico (amoxicilina-ác. clavulánico) y lesión en nuca. A la explora-
ción física no se encuentran hallazgos de interés salvo lesión erite-
matosa con halo vesiculoso alrededor de localización nucal. Acuden
a las 24 h por aumento de la fiebre (39.1) y exantema generalizado.
A la exploración se objetiva mancha negra en nuca con edema cir-
cundante y exantema maculopapular generalizado incluyendo región
palmo plantar. Rehistoriando a los padres refieren salida al campo 8
días antes. Ante la sospecha clínica se solicitan serologías para Ric-
kettsia y hemocultivo (negativo). Se inicia tratamiento con doxici-
clina mejorando el cuadro y desapareciendo el exantema y la man-
cha negra. No obtuvimos resultados de serología por un problema
de laboratorio pero ante el curso clínico, la exploración compatible
y la respuesta favorable al tratamiento específico consideramos la
fiebre botonosa mediterránea como muy probable diagnóstico.

La fiebre botonosa mediterránea (FBM) es una zoonosis, cuyo
vector y reservorio es la garrapata del perro, Rhipicephalus sangui-
neus. La Rickettsia conorii se reproduce en las glándulas salivares y
en los ovarios de la garrapata, siendo transmitida al hombre de
forma accidental por su picadura, si bien también se ha descrito
la vía conjuntival al manipular garrapatas infectadas. La Rickett-
sia conorii es una bacteria gramnegativa intracelular obligada que
infecta las células endoteliales vasculares, de ahí que el fenómeno

patogénico principal sea una vasculitis generalizada de pequeño
vaso.

La epidemiología de la FBM está relacionada con la de su vec-
tor y reservorio principal, la garrapata del perro. Ésta se reprodu-
ce entre mayo y septiembre, lo cual explica que el 90% de los casos
se diagnostiquen entre julio y septiembre. La FBM es endémica
en los países de la cuenca mediterránea, habiéndose registrado en
provincias del centro de España que el 43% de las garrapatas y el
58% de los perros tienen inmunofluorescencia positiva frente a R.
conorii.

El período de incubación suele ser entre 8 y 12 días, aunque
muchas veces es difícil de precisar por pasar inadvertida la picadura
de la garrapata. La lesión de inoculación (tache noire, mancha negra)
se halla en el 30-86% de los casos y se caracteriza por ser una lesión
ulcerada, indolora con una escara negra rodeada de un halo erite-
matoso. El cuadro clínico de FBM se caracteriza por un inicio brus-
co de fiebre alta, cefalea con cierta torpeza mental y artromialgias,
seguido entre el tercer y quinto día de un exantema maculopapu-
loso característico no prurigioso que afecta palmas y plantas, aun-
que excepcionalmente puede no existir por tratamiento precoz.

La FBM es, generalmente, una enfermedad benigna, de grave-
dad moderada y con baja mortalidad (1-2%), cuyo espectro clínico
varía desde casos asintomáticos, detectados por serología específi-
ca, hasta una excepcional forma “maligna”, caracterizada por una
afección visceral importante, especialmente insuficiencia renal, coa-
gulación intravascular diseminada con exantema purpúrico, alte-
ración hepática grave, infiltrados pulmonares y alteración de la con-
ciencia.

El diagnóstico de la FBM es clínico y epidemiológico, siendo con-
firmado mediante técnicas serológicas específicas. La más sensible y
específica es la inmunofluorescencia indirecta, que puede identificar
anticuerpos IgM específicos que diferencian la enfermedad actual de
la residual. Se consideran positivos títulos iguales o superiores a 1/40
y la seroconversión (cuatro veces el título inicial).

El tratamiento precoz acorta el período sintomático y evita la
aparición de complicaciones graves.

En los adultos es de elección la doxiciclina oral (100 mg/12 h)
durante 7-10 días, habiéndose observado que pautas más cortas de
200 mg/12 h un solo día son también eficaces. En las formas gra-
ves se asocian corticoides y medidas de sostén. En nuestro caso tra-
tamos al paciente con doxiciclina oral.

En conclusión, la FBM es una enfermedad en auge y España es
un área endémica. Dada la importancia de iniciar el tratamiento
precozmente para evitar la aparición de graves complicaciones en
ocasiones mortales, debe tenerse una alta sospecha clínica en pacien-
tes con fiebre, artromialgias y exantema.

22. INCONTINENTIA PIGMENTI: A PROPÓSITO DE 2 CASOS.
Melgar Pérez J, Rodríguez Díaz E*, Morán Poladura M, Iñesta Mena
C, Del Busto Griñón C, Suárez Castañón C, Calle Miguel L, Lom-
braña Alvarez E. Servicio de Pediatría. Hospital de Cabueñes. Gijón.
*Servicio de Dermatología. Casa Del Mar. Gijón. 
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Introducción: La Incontinentia pigmenti (IP) es una genoder-
matosis poco frecuente, que se manifiesta casi exclusivamente en
mujeres. Se caracteriza por lesiones cutáneas características, que
cursan en estadíos y que, además, pueden asociarse con otras mani-
festaciones oculares, neurológicas, odontógenas, entre otras.

Casos clínicos: Presentamos 2 casos clínicos.
Caso 1: Neonato mujer prétermino de 34 semanas sin antece-

dentes familiares de interés, que a los 12 días se observan lesiones
vesiculosas de distribución líneal en región poplítea derecha. Se
recogen cultivos para virus y bacterias y biopsia compatible con
incontinentia pigmenti. Pruebas complementarias (ecografía cra-
neal, fondo de ojo, serie ósea, cultivos cutáneos): normales. Segui-
miento: remisión espontánea, sin otras lesiones.

Caso 2: Neonato mujer de 10 días que ingresa por febrícula sin
antecedentes personales de interés. Antecedentes familiares: madre
con dientes cónicos y aborto de hijo varón. A los 2 días del ingreso,
se observan lesiones vesiculosas y posteriormente papulas en cara
posterior pierna izquierda y dorso de manos y pies. Biopsia com-
patible con incontinentia pigmenti. Resto de pruebas complementa-
rias: normales. Seguimiento: lesiones pigmentadas en tórax al año. 

Discusión: La IP es una genodermatosis poco frecuente que se
manifiesta fundamentalmente por lesiones dermatológicas carac-
terísticas. Requiere de un manejo multidisciplinar, ya que hay que
descartar la presencia de otras lesiones que marcan el pronóstico.

23. PRÚRIGO ESTRÓFULO DE PRESENTACIÓN ATÍPICA: A
PROPÓSITO DE UN CASO. Da Cuña Vicente R, Sánchez Jacob
M, Hernández Garrido S. Servicio de Pediatría. Hospital Clínico Uni-
versitario y Centro de Salud la Victoria. Valladolid.

Antecedentes: Los exantemas en la infancia son la forma de
expresión de múltiples patologías, tanto infecciosas como no infec-
ciosas. La base del diagnóstico diferencial radica en la morfología de
las lesiones, en la clínica asociada y en la evolución de la enferme-
dad. Se presenta un caso de prúrigo estrófulo de evolución atípica.

Caso clínico: Varón de 8 años y 5 meses sin antecedentes fami-
liares ni personales de interés. Acude por exantema de 10 días de
evolución. Al inicio presenta una lesión papulosa en región preti-
bial derecha que evoluciona a costra. Una semana después se gene-
raliza a todo el cuerpo, con aparición de lesiones pápulo-costro-
sas pruriginosas, algunas melicéricas y exudativas. Asocia lesión
ampollosa en el pie derecho. Afebril y sin afectación del estado gene-
ral. Es visto en Urgencias, donde se diagnostica de foliculitis, pres-
cribiéndose tratamiento con cloxacilina oral y ácido fusídico tópi-
co. Se revisa a las 48 horas por su Pediatra en el Centro de Salud,
donde la madre refiere escasa mejoría de las lesiones. Ante la explo-
ración y la evolución se replantea el diagnóstico de prúrigo estró-
fulo, por lo que se asocia un antihistamínico oral. Evolución pos-
terior favorable.

Comentarios: El prúrigo estrófulo es una dermatosis de pre-
sentación aguda y algunas veces alarmante por la extensión de
las lesiones. En ocasiones evoluciona a distintas morfologías que

hacen difícil su diagnóstico diferencial. Suele asociar prurito. Es
importante su identificación para no realizar tratamientos innece-
sarios. A nuestro juicio, se debe ser prudente a la hora de etiquetar
un exantema inicial mal definido, con el fin de no generar ansiedad
en la familia hasta no tener un diagnóstico definitivo.

24. HEMATOMAS ANEMIZANTES EN LA TROMBOCITO-
PATÍA CONGÉNITA DE GLANZMANN. Domínguez Bernal E,
García Velázquez J, Ortega Casanueva C, García Blázquez L, Alce-
do Olea R, Santana Rodríguez C, Reig Del Moral C, Hortelano López
M. Hospital de Segovia. 

Introducción: La causa general más frecuente de anemia cró-
nica en el niño es la malnutrición y las parasitosis y cursa hatitual-
mente de forma progresiva y bien tolerada. En los países desarro-
llados la etiología viene dada por los transtornos crónicos de tipo
intestinal, genito-urinario, inmune, hemato-oncológico o por toxi-
cidad farmacológica.

Los síndromes hemorrágicos, tanto en sus formas congénitas
como adquiridas, cursan con púrpura y pérdidas sanguíneas cró-
nicas ante microtraumatismos repetidos. Hay que pensar en los
transtornos de la hemostasia primaria (vaso o plaqueta) y en los
que llevan alteración en los factores de la coagulación; además de
descartar otros problemas orgánicos. 

Caso Clínico: Varón de 14 años, remitido por anemia crónica,
como hallazgo casual en un estudio preoperatorio. Refiere cansancio
desde hace un año, ser mal comedor y estar irascible. Presenta hema-
tomas y epistaxis frecuentes. A la exploración, palidez. Cardiopul-
monar normal. Pequeño angioma pectoral y hematomas en extre-
midades. Abdomen esplenomegalia. Genitales de prepúber. Ten-
sión arterial y frecuencia cardiaca en rango; percentil 50-70 de peso
y percentil 3 de talla. Antecedentes familiares de retraso de talla y
pubertad en rama paterna. Antecedentes personales, Tromboaste-
nia de Glanzmann (TAG) diagnosticada a los 7 meses. Hemogra-
ma actual: Hb 7g/dl Hto 25,7% VCM 58fL HCM 15pcgrm CHCM
25,5g/dl IDH 18,2% Reticulocitos 1,8%. Intensa anisocitosis; micro-
citosis e hipocromía. Poiquilocitos y ovaloeliptocitos; resto de las
series normales, aunque describen anisotrombocitosis moderada y
alguna plaqueta grande. Estudios complementarios, Ferrocinética:
sideremia, ferritina, saturación de transferrina bajas, transferrina y
TIBC altas. Anticuerpos para celiaca negativos. Perfil hepático, reu-
mático, tiroideas, inmunoglobulinas y complemento normales. Eco
abdominal esplenomegalia. TAC craneal y de senos normales. Se
inicia ferroterapia oral con buena respuesta.

Discusión: En la TAG el número y morfología plaquetaria es
normal pero ni agrega ni retrae el coágulo por un defecto congéni-
to de la membrana a nivel del complejo GPIIb-IIIa. Se hereda con
carácter autosómico recesivo. El principal diagnóstico diferencial
es la Enfermedad de Bernard-Soulier y la de Von Willebrand. Pre-
vio a intervención quirúrgica se debe corregir el tiempo de sangría,
optimizar el hematocrito y prevenir la posible refractaridad pla-
quetaria.
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Conclusiones: La causa de anemia ferropénica crónica, en el
contexto de enfermedad hemorrágica crónica no es infrecuente. La
TAG es una enfermedad plaquetaria congénita rara que precisa con-
sejo genético.

25. SÍNDROME DE PANAYIOTOPOULOS: ¿UNA ENTIDAD
INFRECUENTE? Suárez Castañón C, Pardo de la Vega R, Fernán-
dez Fernández EM, Morán Poladura M, Melgar Pérez J, Calle Miguel
L. Servicio de Pediatría. Hospital de Cabueñes. Gijón.

Introducción: El síndrome de Panayiotopoulos (SP) o epilep-
sia occipital benigna infantil de comienzo precoz es considerada
como la segunda epilepsia focal idiopática infantil más frecuente
después de la epilepsia parcial centrotemporal. Pese a ello, es una
entidad todavía no suficientemente conocida por los pediatras gene-
rales.

Objetivo: Conocer la incidencia de esta enfermedad en un hos-
pital de segundo nivel. 

Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo de los casos
diagnosticados como síndrome de Panayiotopoulos en el Hospital de
Cabueñes en el período de tiempo comprendido entre 1990 y 2010.
Se recogieron datos epidemiológicos y clínicos de los pacientes.

Resultados: Fueron diagnosticados de SP un total de 11 pacien-
tes, con una media de edad de inicio de 4 años (rango 1-9 años), con
predominio de varones (63%). Las crisis fueron de distribución noc-
turna en 10 casos. En 8 casos (72%), la forma de presentación fue
un estado de mal epiléptico, con vómitos, desviación oculocefáli-
ca, hipotonía y alteración de la conciencia. En 4 casos se realizó TAC
craneal y punción lumbar para descartar otras urgencias neuroló-
gicas. En 10 pacientes se encontraron paroxismos occipitales en el
estudio EEG. En 6 casos se inició tratamiento con carbamacepina,
con evolución satisfactoria. En 6 pacientes no se registraron nue-
vos episodios críticos. El desarrollo psicomotor fue normal en todos
los pacientes y tres presentaros trastornos del aprendizaje. 

Conclusión: El SP es una entidad relativamente frecuente. La
forma de presentación pueden ser indistinguible de otras enfer-
medades neurológicas graves, por lo que es importante conocer
la enfermedad.

26. SORDERA NEUROSENSORIAL Y HETEROCROMÍA DE
IRIS, A PROPÓSITO DE UN SÍNDROME DE WAARDENBURG.
Domínguez Bernal E, García Velázquez J, Alcedo Olea R, Ortega
Casanueva C, García Blázquez L, Jiménez Casso MS, Calleja López
SD, Castrillo Bustamante S. Hospital de Segovia. 

Introducción: El síndrome de Waardenburg (SW) es un trans-
torno raro que se hereda con carácter autosómico dominante. Cau-
sado por un defecto en la diferenciación de la cresta neural, cursa
con sordera neurosensorial y desórdenes pigmentarios en los ojos,
pelo y piel. Clínicamente existen cuatro tipos que se corresponden
con alteraciones genéticas específicas. Así el gen PAX 3 causa el SW

I (con distopia cantorum) y el SW III Kein (con alteraciones esque-
léticas); el gen MITF da el SW II (sin distopia) y los genes EDNRB
y SOX10 el SW IV Shah (que asocia Hirsprung).

Caso Clínico: Varón de 7 meses, en estudio en un centro de refe-
rencia, por sopecha de hipoacusia (desde el 4º mes) y diferencia en
la coloración de los ojos (desde el 1º mes de vida). Antecedentes
familiares, madre 34 años con hipoacusia unilateral, hipotiroidis-
mo en tratamiento, padre sano. Sobrina materna hipoacusia e
implante coclear. Prima materna sordomuda. Antecedentes perso-
nales de gestación controlada, serologías normales y parto eutóci-
co a término. No precisó REA. Peso 2,720. Screening auditivo pasa-
do. Pruebas metabólicas normales. Lactancia materna 3 meses, psi-
comotor hasta ese momento normal. Como exploraciones comple-
mentarias se repite la prueba de Otoemisiones (no pasa en nin-
gún oído) se efectúan Potenciales Evocados de Tronco (ausencia de
respuesta) se hace TAC de peñasco y RNM para cócleas. Con el
diagnóstico de hipoacusia profunda bilateral, al inicio se maneja
con audífonos y posteriormente se realiza implante coclear bilate-
ral (a los 11 meses). Acude a estimulación y logopedia por retraso
del lenguaje; actualmente tiene 26 meses.

Discusión: Los niños con SW presentan un fenotipo muy hete-
rogéneo, siendo la sordera el problema más invalidante y el que se
debe detectar precozmente. Los antecedentes familiares de hipoa-
cusia son fundamentales. La mitad de las hipoacusias neurosenso-
riales presentes en el recién nacido son genéticas pero siempre hay
que descartar etiología connatal. Existen > 200 síndromes que pue-
den presentar sordera asociada a malformaciones en otros órganos.
Los síndromes recesivos más frecuentes: Usher, Pendred, Braquio-
Oto-Renal y Jervell Lange Nielsen; entre los dominantes: Alport,
Treater Collins, Neurofibromatosis, Stickler y SW.

Conclusiones:
– En toda sordera que acompaña a una genodermatosis sopechar

Síndrome de Waardenburg.
– El diagnóstico precoz facilita la decisión terapeútica previniendo

el retraso del desarrollo.
– Se precisa consejo genético y atención multidisciplinaria.

27. TRES FORMAS DE PRESENTACIÓN DE MALFORMA-
CIONES PULMONARES CONGÉNITAS. Calle Miguel L, Menén-
dez Arias C, Norniella García B, Lombraña Álvarez E, Morán Pola-
dura M, Melgar Pérez J, García González P*. Servicio de Pediatría,
*Servicio de Radiología. Hospital de Cabueñes. Gijón. 

Introducción: Las malformaciones pulmonares se deben en su
mayoría a anomalías en el desarrollo pulmonar intrauterino. Se
pueden clasificar en broncopulmonares, vasculares y mixtas. De
ellas, la malformación congénita de las vías aéreas pulmonares
(CPAM, previamente conocida como malformación adenomatoi-
dea quística) es la más frecuente. 

Objetivos: Revisar la casuística de las malformaciones pul-
monares congénitas diagnosticadas en el último año en un hospi-
tal comarcal.
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Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo a partir
de la revisión de las historias clínicas de pacientes pediátricos diag-
nosticados de malformación congénita pulmonar en nuestro Ser-
vicio de Pediatría en el último año. Se valoró la edad al diagnósti-
co, antecedentes y presentación clínica de la enfermedad, técnicas
de imagen empleadas y, por último, tratamiento y evolución en con-
troles posteriores.

Resultados: En este periodo se diagnosticaron tres pacientes
de malformaciones congénitas pulmonares: uno de CPAM y dos
de secuestro pulmonar extralobar. Se evidenciaron imágenes suges-
tivas de malformación pulmonar en las ecografías prenatales del
segundo trimestre en dos de los casos, con controles ecográficos
posteriores normales. Ambos permanecieron asintomáticos al naci-
miento y con control radiográfico en el periodo neonatal normal.
En uno de ellos se realizó TAC dentro del primer mes de vida, donde
se observó un secuestro pulmonar extralobar. El otro caso debutó
como neumonía en el segundo mes de vida; por sus características
radiológicas se realizó TAC diagnosticando una CPAM. El tercer
paciente presentó por primera vez manifestaciones clínicas en edad
preescolar. Se trata de una niña de 21 meses estudiada por neu-
monía recurrente, diagnosticándose un secuestro pulmonar extra-
lobar mediante TAC; presentaba historia de episodios disneizantes
de repetición, con radiografías torácicas previas y entre los dos epi-
sodios de neumonía informadas como normales. Los tres pacien-
tes fueron sometidos a intervención quirúrgica, con resección de la
lesión y evolución favorable. 

Conclusiones: Las malformaciones congénitas pulmonares son
un conjunto de anomalías que presentan un espectro clínico muy
amplio. La normalidad de la radiografía de tórax en el periodo neo-
natal no excluye una malformación congénita pulmonar en un niño
con imágenes sugestivas en la ecografía prenatal. Debe mantener-
se un alto índice de sospecha de malformación pulmonar ante todo
niño con neumonías de repetición en la misma localización. El tra-
tamiento de elección y definitivo es la resección quirúrgica de la
lesión.

SÁBADO 24 DE ABRIL, 09.00 A 10.30 H, SALA DE ASTURIAS
Sesión nº 4: Neonatología

Moderadores: Dr. Antonio Martín Sanz y 
Dra. Belén Fernández Colomer

28. EVOLUCIÓN DE LA MORTALIDAD PERINATAL EN EL
HOSPITAL DE CABUEÑES EN EL PERIODO 1995-2009. Morán
M, Iñesta C, Suárez C, Rodríguez A, Arenas J*, Fuentes E, Calle L,
Lombraña E. Servicio de Pediatría, *Servicio de Ginecología y Obstetri-
cia. Hospital de Cabueñes. Gijón. 

Introducción: El análisis de la mortalidad perinatal constituye
un importante marcador sanitario. Refleja la atención prenatal, intra-
parto y neonatal, indicando de esta manera la calidad del servicio
de salud materno-infantil.

Objetivo: Conocer las cifras de mortalidad perinatal en nues-
tro hospital en los últimos 15 años, valorando el cambio evolutivo
a lo largo de este periodo.

Material y métodos: Análisis cuantitativo de todos los casos
de de recién nacidos fallecidos en el Hospital de Cabueñes entre el
1 de enero de 1995 y el 31 de diciembre de 2009, revisando los datos
de la Comisión de Mortalidad Perinatal de nuestro centro

Resultados: En nuestro hospital se registraron 29.533 naci-
mientos en el periodo estudiado, de los que 29.373 correspondie-
ron a recién nacidos vivos. Un total de 2.572 recién nacidos (RN),
lo que supone un 8,71%, presentaron un peso inferior a 2.500 gra-
mos y 355 (1,2%) pesaron menos de 1.500 gramos. Entre el 1 de enero
de 1995 y el 31 de diciembre de 2009, la mortalidad fetal media fue
de 5,41 por cada 1.000 recién nacidos y la mortalidad neonatal total
fue de 2,89 por cada 1.000 recién nacidos vivos (RNV). Analizando
la mortalidad neonatal, el 1,53 por mil de los recién nacidos vivos
fallecieron en las primeras 24 horas de vida (mortalidad neonatal
inmediata). La mortalidad neonatal precoz fue de 2,42 por 1.000
recién nacidos vivos y la mortalidad neonatal tardía supuso el 0,47
por 1.000. Las cifras de mortalidad perinatal total fueron de 8,29
por 1.000 recién nacidos totales.

Conclusión: La mortalidad perinatal en nuestro centro se ha
mantenido estable a lo largo de los últimos 15 años, presentando
mínimas oscilaciones anuales. Parece difícil disminuir las cifras de
mortalidad neonatal por debajo de las actuales.

29. HIPERTENSIÓN PULMONAR NEONATAL SECUNDARIA
A INGESTIÓN DE ANTIINFLAMATORIOS NO ESTEROIDE-
OS DURANTE LA GESTACIÓN. Portugal Rodríguez R, Busta-
mante Hervás C, Suárez Fernández J, Schuffelmann Gutiérrez S,
Blanco Barrios A., Vega del Val C. Servicio de Pediatría. Complejo Asis-
tencial de Burgos.

Introducción: La hipertensión pulmonar neonatal es un sín-
drome causado por una transición anormal de la circulación fetal
a la neonatal, caracterizado por una pesrsistencia elevada de la resis-
tencia vascular pulmonar al nacimiento. Incidencia 1,5-2/1.000 rn
vivos. Causa primaria o secundaria.

Los antiinflamatorios no esteroideos inhiben la síntesis de Pros-
taglandinas y producen vasoconstricción del conducto arterioso
fetal durante la gestación. Exponemos el caso de una recien nacida
con hipertensión pulmonar secundaria a la ingesta materna de
antiinflamatorios durante el embarazo.

Caso clínico: Recién nacida mujer procedente de embarazo
controlado; ciatalgia materna en los últimos 10 días de gestación
en tratamiento con Diclofenaco y Diacepan. Parto 38+2 s, peso 3.825
g, Apgar 1/3. REA tipo IV en paritorio, ingresando en el servicio
de neonatología. Presenta hipoxemia refractaria con saturaciones
de O2 70-80% a pesar de ventilación mecánica (SIMV+VG) con FiO2

de1, sin presentar gradiente significativo entre saturación de O2 pre-
postductal. Radiografía de tórax donde se aprecia discreta cardio-
megalia y ecografía cardiaca con dilatación de aurícula derecha con
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foramen oval con shunt derecha-izquierda e insuficiencia tricuspí-
dea moderada-grave con tabique interventricular tipo III y duc-
tos arterioso persistense filiforme con shunt bidireccional. Se inicia
analgesia, sedación y soporte inotrópico(Dopamina hasta 20
µg/kg/min, Dobutamina hasta 20 µg/kg/min y adrenalina hasta
3 µg/kg/min); a las 12 horas de vida al fracasar la ventilación con-
vencional se inicia ventilación de alta frecuencia, oxido nítrico inha-
lado a 20 ppm y ante no mejoría con índice de oxigenación > 20, se
inicia tratamiento con Sildenafilo oral. A partir de las 20 horas de
vida, mejoría del cuadro permitiendo retirar VAFO y disminuir
óxido nítrico así como soporte inotrópico. A las 48 horas de vida
retirada de óxido nítrico y a las 72 horas se suspende el sildenafi-
lo oral. Evolución favorable retirándose soporte inotropico al 5º día
y extubación programada al 6º día sin incidencias.

Comentario: Los antiinflamatorios no esteroideos son fárma-
cos de uso común en la práctica clínica, importante es por tanto,
conocer su toxicidad para evitar su uso durante el tercer trimestre
del embarazo conocer su relación con desarrollo de HPP neonatal
precoz.

30. HIPOTONÍA NEONATAL, DIAGNÓSTICO PRECOZ DE
PRADER WILLI. Garrido García E, Recio Pascual V, Fernández
Iglesia V, Moreno Duque D, Mata Zubillaga D, Palau Benavides M.
Hospital de León. 

Introducción: La hipotonía neonatal pese a ser un signo clíni-
co fácilmente reconocible en el recién nacido (RN), continua sien-
do un reto diagnóstico abierto a posibles complicaciones, siendo el
tiempo un factor clave para un correcto manejo. El enfoque diag-
nóstico se basa en establecer si la hipotonía es de origen central
(SNC), una enfermedad sistémica o metabólica, o bien un trastor-
no neuromuscular.

Caso clínico: Recién nacido mujer pretérmino que ingresa en
Unidad de Prematuros. 

Antecedentes personales: Gestación controlada de 35 semanas con
PAEG. Parto eutócico espontáneo en el Servicio de Urgencias. Apgar
0/9.

Antecedentes familiares: Tía paterna con retraso psicomotor no
filiado. 

A la exploración física presenta succión y llanto débil, hipoto-
nía predominantemente axial no progresiva, facies peculiar y pali-
dez cutánea llamativa (en relación al color de piel de los padres).
Durante el ingreso precisó oxigenoterapia, cuyas necesidades fue-
ron progresivamente aumentando, incrementándose ante infección
respiratoria concomitante. Requirió ingreso en UCIN, UCIP y pos-
teriormente en planta para completar tratamiento respiratorio. Así
mismo presentó dificultades progresivas en la alimentación requi-
riendo SNG a partir del mes de vida hasta el alta. Se realizaron múl-
tiples estudios complementarios; Analítica completa, punción lum-
bar, ecografía cerebral y cardiaca, resonancia cerebral, electroence-
falograma, electromiograma, ácidos orgánicos en suero y aminoá-
cidos en sangre-orina siendo el resultado de todos ellos normal

salvo una elevación de CPK, LDH y Amonio en plasma con nor-
malización posterior. El cariotipo FISH mostró una deleción en la
región SNRPN de todas sus células confirmando así la sospecha de
síndrome de Prader-Willi. A los tres meses de vida fue dada de alta
precisando oxigeno domiciliario continuo, persistiendo a la explo-
ración hipotonía axial inicial.

Comentario: Es importante considerar en el diagnóstico dife-
rencial de la hipotonía neonatal el síndrome de Prader-Willi. Se esti-
ma que su incidencia oscila en torno a 1 caso/15.000 recién nacidos
vivos. Los antecedentes y la observación clínica detallada son de
vital importancia para la evaluación apropiada de estos pacientes
y la toma de decisiones respecto a la metodología de estudio, debi-
do a la variedad en los criterios diagnósticos según la edad.

31. HIPOTONÍA NEONATAL. DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL.
Fournier Carrera M, González González C, Muñoyerro Sesmero M,
Moreno Gómez E, Izquierdo Herrero E, Garrote Molpeceres R, Abad
Arevalillo S, Fernández Calvo JL. Servicio de Pediatría. Hospital Clí-
nico Universitario de Valladolid. 

Introducción y objetivos: Enfoque diagnóstico a realizar en
una niña nacida en el Hospital Clínico de Valladolid en Enero de
2010, que ingresa en el Servicio de Neonatología, a las 15 horas de
vida por cuadro de hipotonía neonatal global. Se pretende esta-
blecer el diagnóstico diferencial entre hipotonía supranuclear o no
paralítica, e hipotonía con parálisis, y a partir de esto, mediante
diversos estudios complementarios, fundamentalmente basados
en la genética, confirmar el síndrome que padece la paciente.

Se trata de una niña, nacida por cesárea, por riesgo de pérdida
de bienestar fetal, con registro cardiotocográfico silente, y presen-
tación podálica, a las 37 semanas de gestación, con antecedente
durante el embarazo de polidramnios detectado por ecografía en
la semana 29. Nace hipotónica y sin esfuerzo de llanto durante
los primeros 30 segundos de vida, con recuperación posterior tras
estimulación, del llanto y la coloración, pero llamando la atención
una hipotonía generalizada mantenida con escasos movimientos
espontáneos.

A la exploración física destaca, su escasa reactividad y actitud
corporal anormal, con apoyo parietal de la cabeza. Igualmente pre-
senta rasgos fenotípicos peculiares: macrocefalia, macizo facial
pequeño en relación a la cabeza, blefarofimosis con distancia inter-
cantal aumentada, pabellones auriculares de implantación baja,
helix escasamente desarrollado, frenillo lingual superior y micro-
rretrognatia. Cordón umbilical de implantación baja, actitud en
libro abierto de las extremidades inferiores, con coloración violá-
cea pretibial, con edema, hiperqueratosis y recubrimiento de pelo.
Igualmente presenta genitales externos femeninos con hipoplasia
marcada de labios mayores y menores.

Con el fin de establecer el diagnóstico diferencial entre una
hipotonía de origen central y una periférica, se realizan una serie
de exploraciones complementarias: Pruebas de imagen, EEG, elec-
tromiografía y velocidad de conducción, enzimas musculares, cario-
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tipo, cromatografía de aminoácidos en sangre y orina y estudio
genético, entre otros.

Resultados: A pesar de resultar extremadamente difícil preci-
sar la causa de una hipotonía durante el periodo neonatal, los estu-
dios complementarios realizados, nos orientan a una hipotonía
no paralítica, dado que los estudios de electromiografía y veloci-
dad de conducción resultaron estrictamente normales. Los valores
de CK, aun estando por encima de los valores normales, no resul-
tan muy valorables en periodo perinatal inmediato.

Centrándonos en las hipotonías no paralíticas, sería necesario
descartar un problema metabólico, para lo cual se realiza croma-
tografía de aminoácidos en sangre y orina, así mismo sería preciso
realizar estudios de neuroimagen. En el caso de nuestra paciente
disponemos de una ecografía cerebral normal y está pendiente de
realizar una RMN. En cuanto al EEG, presenta una afectación cor-
tical difusa en grado leve, correspondiente a un estado de madu-
ración inferior a su edad cronológica. En cuanto al estudio genéti-
co presenta un cariotipo con una fórmula cromosómica normal
(46XX).

Conclusiones: Ante las peculiaridades fenotípicas que acom-
pañan a la hipotonía, y al haber descartado otras causas, nuestra
primera sospecha es que podría tratarse de un Síndrome de Pra-
der-Willi, por lo que se ha contactado con la Fundación Jiménez
Díaz de Madrid para la realización del estudio genético, consistente
en una FISH (Fluorescente In Situ Hybridation) para la detección
de la delección en el cromosoma 15, que seria diagnóstica de dicho
síndrome. Tras contacto con dicha unidad de genética se informa
de que los resultados son muy sugestivos de Síndrome de Prader
Willi, confirmándose el diagnóstico definitivo en los próximos días.

32. SÍNDROME DE BRIDAS AMNIÓTICAS. A PROPÓSITO DE
UN CASO. Abad Arevalillo S, Garrote Molpeceres R, García Sase-
ta P, Barreñada Sanz Y, González González C, Muñoyerro Sesmero
M, Fernández Calvo JL, Sánchez Abuín A. Servicio de Pediatría. Hos-
pital Clínico Universitario de Valladolid. Valladolid.

Antecedentes: El síndrome de bridas amnióticas o Complejo
ADAM, es un conjunto de malformaciones fetales asociadas con
bandas fibrosas que atrapan diferentes partes fetales ocasionando
deformaciones, amputaciones y disrupciones. Su incidencia es de
1/1.200 a 1/15.000 RNV, siendo en la mayoría de los casos de apa-
rición esporádica. Presentamos el caso de un síndrome de bridas
amnióticas diagnosticado al nacimiento.

Caso clínico: Recién nacido de 39 semanas de gestación, hijo
de madre primigesta de 20 años. El embarazo cursó bajo control
médico, realizándose amniocentesis y tres ecografías en semanas
14, 19 y 30, resultando normales. Parto vaginal eutócico. Apgar
9/10. Somatometría adecuada al nacimiento. A la exploración pre-
senta buen estado general, con coloración mucocutánea normal,
movimientos espontáneos y reacción a estímulos adecuados, llan-
to enérgico. Cráneo normoconfigurado con fontanela 1x1 cm nor-
motensa. Cuello, clavículas y tórax normal. Auscultación cardio-

pulmonar y abdomen normal. Extremidades superiores e inferio-
res con múltiples defectos, entre los que destacan anillos de cons-
tricción en varios dígitos, amputación de varias falanges con pre-
sencia de restos de tejido fibroso (bridas) y pseudosindactilias. Se
realiza un estudio radiológico completo (serie ósea) confirmándo-
se la ausencia de varias falanges tanto en extremidades superio-
res como inferiores. Así mismo se realizan otras exploraciones como
ecografía cerebral, abdominal y ecocardiografía, resultando todas
ellas normales. Se realiza cura y sección de las bridas de las extre-
midades por parte del Servicio de Cirugía Pediátrica. La estancia
hospitalaria del paciente cursa sin incidencias. En la actualidad el
paciente presenta una evolución favorable de su patología de reduc-
ción de extremidades por brida amniótica, permaneciendo los defec-
tos antes mencionados.

Comentarios: El síndrome de bridas amnióticas es una pato-
logía relativamente infrecuente, con un amplio espectro de mani-
festaciones clínicas, más graves cuanto más temprana sea la rup-
tura del amnios. En la mayoría de los casos la afectación es aislada.
En nuestro caso destaca la afectación múltiple de las extremidades,
apareciendo deformidades a varios niveles. Es fundamental reali-
zar un diagnóstico precoz mediante ecografía ya que algunos casos
son susceptibles de tratamiento prenatal, pudiendo realizarse ciru-
gía de liberación de bridas amnióticas intraútero, consiguiendo así
disminuir las secuelas de dicha enfermedad.

33. TRASTORNOS DE LA MIGRACIÓN NEURONAL COMO
DIAGNÓSTICO NEONATAL. Recio Pascual V, Garrido García E,
Moreno Duque LD, Fernández Pérez ML, Fernández Iglesias V, Fer-
nández Calvo F. Hospital de León.

Introducción: Los trastornos de la migración neuronal son pro-
bablemente unas de las malformaciones más frecuentes del SNC,
que no se deben obviar ante la asociación en la infancia de retraso
mental grave y epilepsia intratable de aparición precoz. Diversos
factores ambientales y sobre todo trastornos genéticos alteran la
migración normal de las células neuronales desde la zona ventri-
cular hasta llegar a formar las diversas capas de la corteza cerebral,
que tiene lugar entre el primer y quinto mes de gestación. Entre
estos trastornos se incluyen un grupo heterogéneo de enfermeda-
des entre las que destaca la lisencefalia como la más frecuente.

Caso clínico: Recién nacido varón ingresado en neonatología
por sufrimiento fetal al nacimiento. 

Antecedentes personales: Embarazo controlado de 40 semanas
sin incidencias. Cesárea urgente por riesgo de pérdida de bienes-
tar fetal, APGAR 5/8. Nace hipotónico y bradicárdico, se aspira
líquido meconial de traquea precisando ambú y masaje cardiaco
durante 30 segundos con buena recuperación posterior. Peso ade-
cuado para la edad gestacional.

Antecedentes familiares: Primer hijo de padres no consanguí-
neos. No enfermedades familiares importantes.

A la hora de vida presenta crisis convulsiva generalizada con-
comitante con glucemia capilar baja cediendo ante bolo de feno-
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barbital y glucosa hipertónica. Seguidamente presenta hipotonía
generalizada acompañada reflejos primitivos y osteotendinosos
apagados hasta el décimo día de vida en que los reflejos primitivos
pasan a estar exaltados y presenta postura continua de hiperex-
tensión a nivel de cuello. Se acompaña de movimientos repetitivos
de apertura de boca y movimientos desestructurados de las cuatro
extremidades, desapareciendo ambos con el sueño, que persistirán
durante todo el ingreso.

Se realiza una ecografía cerebral en las primeras horas de vida
que no muestra alteraciones y dos electroencefalogramas sin evi-
dencias claras de descargas convulsivas, a pesar de la persistencia
de dichos movimientos. Se amplia el estudio con fondo de ojo nor-
mal, serología TORCH negativa, PEATC normal y cariotipo normal.
En la RMN realizada a los 13 días de vida se evidencia pobreza gene-
ralizada de surcos cerebrales de predominio posterior, cisuras de
Silvio anómalas dando forma de “reloj de arena”, adelgazamiento
generalizado de la corteza e hipoplasia de vermis y hemisferios cere-
belosos, compatible todo ello con el diagnóstico de lisencefalia.
No presenta nistagmus, los globos oculares aparecen bien centra-
dos y los reflejos pupilares son normales. No presenta anomalías
fenotípicas ni alteraciones en el crecimiento cefálico ni somático. 

A los 2 meses de vida continua con movimientos discinéticos
esporádicos y tendencia a la hipertonía e hiperextensión en mucha
menor medida. Sonrisa social desde el mes de vida. Acude a esti-
mulación precoz y recibe tratamiento profiláctico con fenobarbital.

Comentarios: 
– La lisecefalia se define como la falta o ausencia de circunvala-

ciones cerebrales normales, con engrosamiento anormal de la
corteza.

– El 76% se deben a anomalías genéticas (cromosoma 17, X y gen
de la reelina), sin olvidar la infección por citomegalovirus y
exposición materna a etanol y/o ácido retinoico.

– Diagnóstico complicado si no se acompaña de dismorfias, ya
que la clínica raramente aparece antes del primer año de vida.

– Su pronóstico es infausto, por tanto es importante el diagnósti-
co genético para predecir evolución y ofrecer consejo genético.

34. TRATAMIENTO DE SEPSIS NOSOCOMIAL POR GERMEN
MULTIRRESISTENTE EN UCI NEONATAL. Kanaan S, Plata B,
San Feliciano L, Remesal A, García P, Heras MI, García R, Carbajo-
sa MT. Unidad de Neonatología. Servicio de Pediatría. Hospital Clínico
Universitario de Salamanca.

Introducción: Las quinolonas son potentes agentes antimicro-
bianos utilizados ampliamente en pacientes adultos y con un uso
más restringido en la edad pediátrica. A propósito de un caso de sep-
sis nosocomial por bacteria multirresistente en la UCI neonatal, revi-
samos las indicaciones actuales del Ciprofloxacino en neonatología.

Caso clínico: RN pretérmino de 26 semanas de edad gesta-
cional ingresada en UCI neonatal, con diagnósticos de enfermedad
de membrana hialina, ductus arterioso persistente, neumotórax a
tensión que precisó drenaje torácico.

A las dos semanas de ingreso, estando en tratamiento con Mero-
penem y Teicoplanina por sospecha de sepsis clínica, presenta bron-
coneumonía, persiste necesidad de ventilación mecánica y se aisla
Stenotrophomona maltophilia en cultivos del tubo endotraqueal,
tubo de drenaje torácico y hemocultivo, sensible a Trimetropin-Sul-
fametoxazol y Ciprofloxacino. Se sustituye el Meropenem por Pipe-
racilina-Tazobactam sin objetivar negativización de cultivos ni mejo-
ría clínico-analítica. Se cambia el tratamiento a Ciprofloxacino intra-
venoso a dosis de 15mg/kg/día cada 12 horas durante 14 días, con
buena respuesta clínica y negativización de los cultivos para Ste-
notrophomona maltophilia. No se observaron efectos adversos ni
alteraciones analíticas durante el tratamiento con este fármaco.

Comentarios :
– El uso de Ciprofloxacino en neonatos y en general en edad

pediátrica debe restringirse a infecciones potencialmente mor-
tales, causadas por gérmenes resistentes a antibióticos de uso
habitual, situación del caso presentado.

– Se debe realizar un seguimiento estricto de los recién nacidos
tratados con Ciprofloxacino, con especial atención en las alte-
raciones articulares y del crecimiento.

– Deben hacerse más estudios sobre el uso de Ciprofloxacino
en neonatología evaluando sus indicaciones y efectos a largo
plazo.

35. PATOLOGÍA TRAUMÁTICA ASOCIADA AL PROCESO DEL
PARTO. Dulce Lafuente EM, Izquierdo Caballero R, Samaniego Fer-
nández M, Infante López E, Montejo Vicente MM, Isabel Marín Urue-
ña S, Sánchez García A, Liquete Arauzo L. Unidad de Neonatología.
Servicio de Pediatría. Hospital Universitario Río Hortega, Valladolid.

Antecedentes: Se define el trauma obstétrico como una lesión
del organismo o estructuras del recién nacido por causas mecáni-
cas o anóxicas acontecidas antenatalmente, intraparto o durante las
maniobras de reanimación. Existe un amplio espectro de lesiones,
desde leves y autolimitadas (laceración, caput succedaneum, cefa-
lohematoma...) a lesiones graves con mayor morbilidad e incluso
riesgo de mortalidad neonatal como hemorragia intracraneal o ence-
falopatía hipóxico-isquémica. La incidencia varía en función de las
características de cada centro y del tipo de lesión, oscilando entre
el 2 y 60 por 1.000 nacidos vivos según la gravedad. La mortalidad
ha disminuido significativamente gracias a los avances tecnológi-
cos y la mejor práctica obstétrica, siendo actualmente inferior a 4
por cada 100.000 nacidos. 

Se describen los casos de patología traumática asociada al pro-
ceso del parto que precisaron ingreso en la Unidad de Neonatolo-
gía durante el año 2009. 

Casos clínicos: Caso 1: RNT PAEG, parto instrumental (ven-
tosa y fórceps). Tras su extracción, el recién nacido se precipita, pre-
sentando sección traumática del cordón umbilical. Apgar 5/7. Rea
tipo III. En la exploración inicial presenta cefalohematoma occipi-
tal izquierdo, suturas acabalgadas, marca de fórceps en región malar
izquierda y taquipnea. Radiografía de tórax: pulmón húmedo, neu-
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motórax anterior derecho y neumomediastino izquierdo. Radio-
grafía de cráneo y ecografía cerebral sin alteraciones. No signos de
anemización. Asintomática durante su ingreso.

Caso 2: RNT PAEG, parto instrumental (ventosa y fórceps), pro-
lapso de cordón, líquido meconial. Apgar 1/4/6. Rea tipo IV. Extu-
bado a los 15 minutos por inicio de esfuerzo respiratorio. Explo-
ración física al ingreso: hipoactivo e hipotónico, cefalohematoma
occipital derecho, herida erosiva en región cervical derecha y hema-
toma en región cervicoauricular derecha. Radiografía de tórax: frac-
tura de clavícula izquierda. Radiografía de cráneo: fractura parie-
tal derecha y occipital. A las 17 horas de vida presenta movimien-
tos clónicos de hemicuerpo derecho y anemización brusca. TAC
craneal: hemorragia subaracnoidea y colección subdural parieto-
occipital derecha. RMN a los 6 días de vida sin nuevos hallazgos.
EEG normal. Clínica compatible con asfixia perinatal: coagulopa-
tía, hipertransaminasemia e insuficiencia renal. Al alta presenta
ligera hipotonía axial con el resto de exploración neurológica nor-
mal. Actualmente en seguimiento por Neurología infantil. 

Caso 3: RNPT (34+6 SEG) BPEG, 2º gemelo. Parto instrumen-
tal (fórceps), procidencia de cordón. Apgar 6/8. Rea tipo III. A las
12 horas de vida deterioro clínico progresivo y anemización. Se rea-
liza ecografía y TAC cerebral objetivándose hematoma epidural
parietal derecho con efecto masa que requiere drenaje quirúrgico.
Al alta exploración neurológica normal. Actualmente en segui-
miento por Neurología Infantil y Neurocirugía.

Caso 4: RNT PAEG. Cesárea por no progresión del parto. Apgar
4/6. Rea tipo III. Depresión neonatal inmediata seguida de dis-
trés respiratorio. A los 5 días de vida episodio de convulsión mio-
clónica de las cuatro extremidades. LCR de aspecto xantocrómi-
co. TAC cerebral: hemorragia subaracnoidea de pequeño tamaño.
EEG con ondas agudas frontotemporales bilaterales sobre una acti-
vidad basal normal. Se mantiene tratamiento con fenobarbital duran-
te tres semanas permaneciendo asintomático tras su retirada. Al
alta exploración neurológica y EEG normal. Actualmente en Segui-
miento por Neurología Infantil.

Comentarios: 
– Es importante identificar los factores de riesgo prenatales para

adecuar la asistencia obstétrica y prevenir posibles complica-
ciones traumáticas. Ante un parto de riesgo debemos realizar
una exploración física detallada y prestar especial atención a la
aparición de síntomas o signos clínicos que sugieran la exis-
tencia de alguna lesión, especialmente a nivel del sistema ner-
vioso central y periférico.

– Según nuestra casuística la incidencia de patología traumática
obstétrica grave durante el año 2009 ha sido de 1.8 por cada
1000 nacidos vivos.

36. PANCITOPENIA Y FIEBRE COMO INICIO DE HEMOPATÍA
CONGÉNITA. Álvarez González AB, Fernández Ramos D, Muriel
Ramos M, Lozano Losada S, Mateos Polo M, Redondo Sánchez D,
Mateos A, De Lamas Pérez C. Servicio de Pediatría. Hospital Univer-
sitario de Salamanca.

Introducción: En el período neonatal la fiebre generalmente
está asociada con un proceso infeccioso, principalmente bacteria-
no o transplacentario, con una mortalidad cercana al 50%. Del
mismo modo es frecuente la asociación de fiebre, visceromegalia y
trombopenia, anemia e incluso neutropenia, dentro del contexto
infeccioso. Cuando todo este cortejo clínico persiste y no responde
a las terapias antimicrobianas debemos sospechar otras patologías
de fondo, tales como infecciones fúngicas, procesos linfoprolife-
rativos y enfermedades congénitas de origen inmune.

Objetivo: Presentar un caso clínico de hemofagocitosis congé-
nita por defecto del gen MUNC y revisar fisiopatología, pronósti-
co y tratamiento.

Caso clínico: Paciente de 24 días, de origen marroquí, con ante-
cedentes familiares de cosanguinidad de primer grado y tíos mater-
nos fueron éxitos en el período neonatal. Ingresa por fiebre alta de
3 días de evolución, irritable, mal prefundido, sin organomegalias.
Se sospecha sepsis tardía y se inicia tratamiento antibiótico sin mejo-
ría. Los resultados obtenidos de los cultivos (LCR, orina y sangre)
fueron todos negativos. A los 8 días presenta anemia con una Hb de
7,3 mg/dL con Reticulocitos 2,5%, neutropenia de 500/mm3 y trom-
bopenia de 74.200/mm3. Got 266UI, GPT 236 UI y LDH 1.132UI.
Estudio virológico negativo. Persiste la fiebre. Se cambia pauta de
antibióticos y se amplía estudio: sideremia 160, ferritina 4223, IS 59%,
triglicéridos 204 y fibrinógeno 210 mg/dL Médula ósea: celularidad
rica con representación de las tres series, no se observan signos de
hemofagocitosis. Ante la sospecha de HLH ingresa en nuestra uni-
dad al mes y medio de vida., persistiendo la fiebre (>38,4ºC), con
estado general afectado, cutis marmorata, taquicárdico, con una
esplenomegalia de 4 cm y hepatomegalia de 3cm. Neurológicamente
asintomático, signos meníngeos negativos. Analítica: Hb 7,7 mg/dL,
leucopenia y neutropenia, trombopenia severa, fibrinógeno 75
mg/dL, triglicéridos 263 mg/dL. GOT 2298 UI, GPT 1170UI, LDH
2472 UI, BiT 2,3 mg/dL. LCR células 2/mm3, proteínas 56 mg/dL,
glucosa 85 mg/dL. Con 6 criterios (fiebre, visceromegalia, tricito-
penia, hipofibrinogenemia e hipertrigliceridemia) se inicia trata-
miento según protocolo HLH-2004. Actividad NK ausente, test de
degranulación de los leucocitos francamente alterado. Estudio del
gen de la perforina compatible con la normalidad. Estudio del gen
MUNC alterado: delección homocigoto del bp del Cr 12 en el gen
UNC13D. Padres afectos heterocigotos para el mismo gen. Se man-
tiene tratamiento en espera de donante compatible para trasplante.
Se obtiene remisión de la enfermedad a los dos meses de tratamiento.

Discusiones:
– La HLH congénita es un proceso grave que si no se trata ade-

cuadamente conlleva la muerte del paciente.
– La presencia de fiebre prolongada, junto con visceromegalias,

citopenias, hiperferritinemia, hipofibrogenemia e hipertrigli-
ceridemia, debe inducirnos a realizar médula ósea y pensar en
este diagnóstico.

– Aunque en España el gen de la perforina es la causa más fre-
cuente de HLH congénita, es posible que otros genes MUNC y
otras patologías estén implicados y es fundamental su diag-
nóstico para realizar consejo genético y tratamiento adecuados.
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37. SUPRESIÓN SUBTELOMÉRICA DEL CROMOSOMA 6p: A
PROPÓSITO DE UN CASO. Calderón Rodríguez S, Infante López
ME, Montejo Vicente M, Marín Urueña S, Samaniego Fernández
M, Izquierdo Caballero R, Centeno Malfaz F. Servicio de Pediatría,
Sección de Neonatología. Hospital Universitario Río Hortega. Valladolid.

Antecedentes: Las alteraciones del cromosoma 6 son una pato-
logía de baja prevalencia. Sin embargo, con los avances de las téc-
nicas citogenéticas cada vez se diagnostican mayor número de
pequeñas deleciones y duplicaciones cromosómicas, apareciendo
relacionadas en los últimos estudios con síndromes malformativos
concretos. La patología asociada a alteraciones de la zona terminal
del cromosoma 6 es variable, siendo las más frecuentes: trastornos
del desarrollo, malformaciones craneofaciales, cardíacas, renales y
esqueléticas y ocasionalmente patología ocular y auditiva. En los
estudios de neuroimagen se han descrito casos de Dandy-Walker
y alteraciones difusas de la sustancia blanca. 

Caso clínico: Recién nacida a término de peso adecuado para la
edad gestacional con crisis de cianosis, rasgos dismórficos e hipotonía.

Madre de 31 años, sana, primigesta. Embarazo controlado, con
serologías negativas para infecciones connatales en primer y tercer
trimestre, toma materna de SGB negativa, triple screening infe-
rior al corte, test de O´Sullivan negativo. Amniocentesis con cario-
tipo 46 XX. Parto eutócico, presentación cefálica. Apgar 9/10. 

A las 10 horas de vida presenta dificultad respiratoria y crisis de
cianosis con el llanto. Precisa CPAP nasal durante 48 horas con PEEP
de 5 cmH2O y FiO2 máxima de 0.23. En ecocardiografia de control se
evidencia insuficiencia mitral y ductus arterioso persistente leve-mode-
rado con shunt izquierda-derecha sin repercusión hemodinámica, así
como foramen oval permeable. En la exploración neurológica se obje-
tiva hipotonía cérvico-axial con tono y movilidad de extremidades
normal, reflejos de succión y deglución conservados y Moro y ROT
normales. Rasgos craneofaciales dismórficos entre los que se incluyen:
macrocefalia, hipertelorismo, puente nasal aplanado, nariz pequeña,
blefarofimosis, telecantus, orejas de implantación baja, ligera micros-
tomía, macroglosia y pliegue nucal redundante. Hiperlaxitud en dedos
de las manos. Mamila supernumeraria derecha. 

Debido a los hallazgos de la exploración física se decide ampliar
estudio con cariotipo y pruebas de imagen que descarten otras mal-
formaciones (serie ósea, ecografías cerebral y abdominal). El resul-
tado del cariotipo confirma la deleción 6p25 (sonda subtelomérica)
en todas las metafases estudiadas. Se solicitan potenciales auditi-
vos de tronco cerebral con resultados normales. El estudio de cáma-
ra anterior ocular evidenció iris de aspecto rígido con embrionto-
xon anterior y el fondo de ojo reveló hipopigmentación retiniana
con leve hipoplasia de papila. El estudio genético de ambos pro-
genitores no mostró alteraciones.

Comentarios: La supresión subtelomérica del cromosoma 6p es
una patología de pronóstico variable, que depende principalmente
del patrón malformativo asociado. Por ello, una descripción cuida-
dosa de los síndromes de deleción cromosómica permitirá mejorar
los diagnósticos y realizar pronósticos más exactos. Las malforma-
ciones cardíacas, las disgenesias oculares y el fenotipo, en el caso que

se ha descrito, son característicos de la deleción 6p25. Asimismo, se
debe prestar especial atención al desarrollo psicomotor, puesto que
un alto porcentaje de los pacientes asocian alteraciones de este área.

38. TETRASOMÍA DEL BRAZO CORTO DEL CROMOSOMA
18. Alcántara Canabal L, González Sánchez M, Sariego Jamardo A,
Llano Rivas I, Quiroga González R, García Castro M, Hernando
Acero I, Fernández Toral J. Servicio de Pediatría. Hospital Universi-
tario Central de Asturias. Oviedo.

Introducción: La tetrasomía 18p es una rara anomalía estructural
cromosómica que provoca un déficit intelectual de moderado a grave,
retraso del crecimiento pre y postnatal y dismorfia facial como altera-
ciones más importantes. Se debe a un isocromosoma suplementario
constituido por la duplicación del brazo corto del cromosoma 18, sien-
do la mayoría de los casos debidos a una mutación de novo.

Caso Clínico: Recién nacida, hija de padres de 33 y 46 años (ella
y él), no consanguíneos, procedente de gestación a término que fue
desconocida hasta el quinto mes. Durante este tiempo, la madre tomó
anticonceptivos orales y alcohol de forma ocasional. Ecografías pos-
teriores normales. Parto eutócico vaginal con presentación de cara.
Apgar 9/10. Pesó 3.100 g (P10-25); midió 52 cm (P90) y su perímetro
craneal (PC) era de 32,2 cm (P3-10). A la exploración mostraba nariz
de raíz ancha con desviación a la derecha, microcefalia y microgna-
tia. Tórax largo y estrecho con discreta cifosis dorsal. Mancha de Baltz
aberrante y cierto grado de hirsutismo en región lumbar; pies “en
mecedora”. Discreta hipotonía neonatal transitoria. Ecografía abdo-
minal, transfontanelar, EEG y valoración cardiológica, normales. El
estudio radiológico mostró acuñamientos leves con pico inferior en
las vertebras lumbares y pelvis estrecha. La ecografía de caderas fue
normal. Estos hallazgos sugerían afectación del cromosoma 18, sien-
do la fórmula cromosómica 47, XX +mar. El cariotipo de cada pro-
genitor fue normal. La hibridación in situ fluorescente (FISH) con
sondas centroméricas y el “painting” del cromosoma 18, fue positi-
vo en el marcador. Los reordenamientos subteloméricos por MLPA
reflejaron una duplicación 18p y la CGH-arrays (Hibridación Genó-
mica Comparada) localiza la tetrasomía desde la región
18p11.32→18p11.21 por lo que se diagnostica de isocromosoma del
brazo corto del cromosoma 18 [47,XX,i(18)(p10).ish(D18z1+,wcp18+)].
Integrada en Atención Temprana desde el nacimiento A los 4 meses
de edad se revisa nuevamente, con motivo de un ingreso por bron-
quiolitis. Presenta el mismo fenotipo, ha iniciado sostén cefálico, son-
risa social y sigue objetos y personas con la mirada. Mide 66,5 cm
(P50), pesa 6,455 kg (P50) y su PC es de 39,5 cm (<P3).

Conclusiones: Curiosamente nuestra paciente reúne 2 carac-
terísticas insólitas. Primera, el desconocimiento de la gestación a
5 meses, con el potencial riesgo que ello supone para el nuevo ser
(combinación de fármacos y alcohol). Segundo, la aparición ines-
perada del cromosoma marcador con manifestaciones dismórficas
neonatales que llevó al diagnóstico del isocromosoma 18p. El pro-
nóstico funcional de esta niña se supone que va a ser deficitario
pero en cuantía desconocida.

166 VOL. 50 Nº 212, 2010

Posters

 Bol SCCALP 212-2  13/4/10  10:06  Página 166



BOLETÍN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRÍA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEÓN 167

El Boletín de Pediatría tiene como finalidad la publicación y
divulgación de trabajos relacionados con la patología médica y qui-
rúrgica del niño y del adolescente, así como de cualquier aspecto rela-
cionado con su salud y con su calidad de vida. El Boletín de Pediatría
es el órgano de expresión de las actividades científicas, profesionales
y sociales de la Sociedad de Pediatría de Asturias, Cantabria, Cas-
tilla y León.

CONTENIDO
El Boletín de Pediatría consta de las siguientes secciones:

- Originales: Trabajos de investigación clínica o básica, efectua-
dos con un diseño analítico de encuestas transversales, estudio de
casos y controles, estudios de cohorte y ensayos controlados. El
número de citas no debe ser superior a 40 y el de figuras y/o tablas
no debe exceder conjuntamente de 8. Se recomienda que el núme-
ro de firmantes no sea superior a 6.

- Casos Clínicos: Descripción de uno o, preferentemente, de varios
casos clínicos de especial interés, cuya observación suponga una
aportación al conocimiento de la enfermedad. El número de pala-
bras no debe ser superior a 1.500, el de citas bibliográficas a 20 y
el de figuras y/o tablas no debe exceder conjuntamente de 4. Se
recomienda que el número de firmantes no sea superior a 5.

- Cartas al Director: Discusión en relación con trabajos publicados
recientemente en el Boletín de Pediatría con opiniones, observa-
ciones o experiencias que, por sus características, puedan resu-
mirse en un texto que no supere 750 palabras, 10 citas bibliográ-
ficas y 1 tabla o figura. El número de firmantes no debe ser supe-
rior a 4.

- Revisiones: Revisión de algún tema de actualidad que no esté
abordado de esa manera en libros o monografías de uso habitual.
La extensión del texto no debe superar las 3.000 palabras.

- Otras secciones: El Boletín de Pediatría tiene también otras sec-
ciones, como Editoriales, Protocolos Diagnósticos y Terapéuticos,
Informes Técnicos, Formación Continuada, Conferencias y Artí-
culos Especiales, que son encargados por el Comité de Redacción
del Boletín. Los autores que deseen colaborar espontáneamente
con estas Secciones deben consultar previamente con la Dirección
del Boletín.

PRESENTACIÓN Y ESTRUCTURA DE LOS TRABAJOS
Los trabajos deben ser inéditos y no estar sometidos simultánea-

mente a proceso de evaluación o aceptación en otras revistas. En el
caso de que se hayan publicado de forma parcial, por ejemplo, como
resúmenes, deberá indicarse en el texto. Los autores son los respon-
sables de obtener los permisos para la reproducción de textos, tablas
o figuras de otras publicaciones, permisos que deben obtenerse de los
autores y de los editores de las mismas.

Los trabajos se presentarán en formato DIN A4, a doble espacio y
con márgenes no inferiores a 2,5 cm, ordenados en páginas separadas
del siguiente modo: página titular, resumen y palabras clave, texto,
bibliografía, tablas, figuras, pies de tablas y/o de figuras. Todas las
páginas deberán numerarse de manera correlativa en las esquinas
superior o inferior derechas, comenzando por la Página titular.

1. Página Titular
Debe contener los datos siguientes:

- Título del trabajo.
- Lista de autores (nombre y uno o dos apellidos), con el mismo

orden que deben aparecer en la publicación.
- Departamento/s o Institución/es en donde se han realizado el tra-

bajo.
- Nombre, dirección postal, teléfono y dirección de correo electró-

nico de la persona a la que debe dirigirse la correspondencia.
- Si el trabajo ha sido financiado debe indicarse el origen y nume-

ración de dicha financiación.
- Fecha de envío.

2. Resumen y palabras clave
El Resumen es uno de los apartados más importantes del manus-

crito, porque a través de él se obtiene la información básica del estu-
dio en los índices bibliográficos. Su extensión no debe ser superior a
250 ni inferior a 150 palabras, estructurándose un esquema similar al
del manuscrito: los Originales con introducción y objetivos, material
o pacientes y métodos, resultados, y conclusiones; las Notas Clínicas
con introducción, caso/s clínico/s y conclusiones; y las Revisiones con
objetivo, desarrollo, conclusiones.

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

3. Título, Resumen y Palabras Clave en inglés
Debe incluirse una correcta traducción al inglés del título, resu-

men y palabras clave. Esta traducción podrá ser elaborada por la redac-
ción del Boletín.

4. Texto
Se recomienda la redacción del texto en impersonal y con muy

pocas abreviaturas que, en su caso, deben adaptarse a las empleadas
internacionalmente, definiéndolas en el momento en que aparicen por
primera vez en el texto. No deben incluirse abreviaturas en el Título
ni en el Resumen. Cuando se empleen más de 3 abreviaturas, deberán
describirse conjunta y específicamente en una Tabla.

Las recomendaciones para los distintos apartados del texto son
las siguientes:
- Introducción: debe ser breve, con la información imprescindible

para que el lector comprenda el texto posterior, sin pretender la
revisión exhaustiva del problema y sin contener tablas ni figuras.
En el último párrafo se deben indicar de manera clara el o los obje-
tivos del trabajo.

- Material o pacientes y métodos: debe describir claramente los cri-
terios de selección del material o de los pacientes del estudio, el
diseño del mismo y las técnicas utilizadas, con detalles suficientes
para que puedan reproducirse estudios similares, refiriendo con
detalle los métodos estadísticos y el poder de significación. Cuan-
do proceda, se mencionará la obtención de consentimiento infor-
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mado y la aprobación del estudio por el “Comité Ético de Inves-
tigación Clínica” de las instituciones donde se han realizado.
Las referencias a fármacos deben hacerse mediante sus nombres
genéricos. Las unidades de parámetros paraclínicos y de labora-
torio deben ajustarse a las normas internacionales.

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

- Discusión: se deben exponer las opiniones personales de los auto-
res sobre el tema, destacando: 1) el significado y la aplicación prác-
tica de los resultados obtenidos; 2) las consideraciones sobre una
posible inconsistencia de la metodología y las razones por las que
pueden ser válidos los resultados; 3) la relación con publicaciones
similares y su comparación con aspectos concordantes y discor-
dantes; y 4) las indicaciones y directrices para futuras investiga-
ciones. Debe evitarse que la discusión se convierta en una revisión
del tema, así como reiterar conceptos que hayan sido expuestos
en la introducción. Tampoco deben repetirse los resultados del tra-
bajo ni se deben extraer conclusiones que no estén basadas en los
resultados obtenidos.

5. Bibliografía 
Las citas bibliográficas deben ser numeradas por el orden de apa-

rición en el texto, en donde se referirán entre paréntesis. La referencia de
artículos de revista se hará así: autores (empleando el o los apellidos
seguidos de la inicial del nombre, sin puntuación, y separando cada autor
por una coma), el título completo del artículo en el idioma original, el
nombre abreviado de la revista (las indicadas en List of Journals Indexed
del Index Medicus, año de aparición, volumen, primera página y última
página. Deben mencionarse todos los autores cuando sean 6 o menos;
cuando sean 7 o más se citarán los 6 primeros añadiendo después “et al”.
Un estilo similar se empleará para las citas de libros. Ejemplos:

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

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

- Libro completo: Fejerman N, Fernández-Álvarez E. Neurología
pediátrica. Segunda edición. Buenos Aires: Panamericana; 1997.

- Capítulo de libro: Casado Flores J, Serrano A. Coma por trauma-
tismo craneoencefálico en la infancia. En: Casado Flores J, Serrano A
(eds). Coma en pediatría. Madrid: Díaz de Santos; 1997. p. 129-136.

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

6. Tablas
Deben ser numeradas en caracteres romanos por orden de aparición

en el texto. No sobrepasarán el tamaño de un folio y se remitirán en
hojas separadas. Si se utilizan abreviaturas, deberán explicarse en la
leyenda correspondiente. Cuando se haya efectuado un estudio esta-
dístico se indicará la técnica empleada y el nivel de significación. Debe
evitarse la presentación de los mismos datos en texto, tablas y figuras.

7. Figuras
Tanto se trate de gráficos, dibujos o fotografías, se numerarán en

caracteres árabes por orden de aparición en el texto. Deben entregarse

en papel o en copia de fotografía nítida en blanco y negro (no diapo-
sitiva) de un tamaño máximo de 20,3 por 25,4 cm. Las letras, números
y símbolos que aparezcan en las figuras deben ser claros y uniformes,
y de tamaño suficiente para que la reducción de la figura no conlleve
a que sean ilegibles. En el dorso de la figura debe adherirse una eti-
queta en la que figuren: número de la figura, nombre del primer autor
y orientación de la misma, por ejemplo, con una flecha. Las figuras se
entregarán en un sobre, sin montar. Las microfotografías deben incluir
escala e indicación de los aumentos.

Eventualmente es posible la reproducción de fotografías o de dibu-
jos en color, siempre que sea aceptado por el Comité de Redacción y
exista un acuerdo económico previo de los autores con la editorial.
Si se reproducen fotografías con rostros de pacientes, éstos no deben
resultar identificables y, si lo son, deben acompañarse de un permiso
escrito de los padres en los que autoricen su reproducción. Los pies de
figuras aparecerán en una hoja conjunta, indicando en ellos el título
de la figura, breves observaciones y abreviaturas de la misma, de modo
que se comprenda cada figura sin necesidad de leer el artículo.

ENVÍO DE LOS TRABAJOS ORIGINALES
Debe enviarse cada trabajo original con un juego de tablas y de

figuras por correo electrónico a:

Luis Miguel Rodríguez Fernández
Director del Boletín de Pediatría
Dirección: boletin@sccalp.org

El trabajo debe acompañarse de una carta de presentación digi-
talizada y firmada por todos los autores, en la que deben expresar la
originalidad del estudio y la cesión de los derechos de propiedad en
caso de publicación del trabajo.

Antes de enviar el trabajo se recomienda releer el texto, corregir
los errores del mismo, revisar la numeración de la bibliografía, tablas
y figuras y, finalmente, comprobar el contenido del envío:
- Carta con firma de todos los autores.
- Página titular con título, lista de autores, nombre y dirección del

Centro, financiación, teléfono, correo electrónico, y fecha de envío
- Resumen y palabras clave en castellano y, si es posible, en inglés.
- Texto.
- Bibliografía (en hojas aparte).
- Tablas (en hojas aparte).
- Leyendas de las tablas (en hoja aparte).
- Leyendas de las figuras (en hoja aparte).
- Figuras identificadas.

No es necesaria la remisión de material por correo postal, salvo
cuando no sea posible el envío electrónico de la carta de presentación
de los autores y en los casos en que sea obligatoria la inclusión de una
carta de permiso, si se reproduce material, y/o el consentimiento fir-
mado por los padres. El envío de esos documentos deberá hacerse por
correo postal a la dirección:

Luis Miguel Rodríguez Fernández
Director del Boletín de Pediatría
Servicio de Pediatría. Hospital de León.
Altos de Nava s/n. 24071 León.

Para una información más amplia se recomienda consultar:
1. Manual de Estilo. Medicina Clínica. Barcelona: Doyma; 1993.
2. Uniform Requeriments for manuscripts submitted to biomedical

journals. N Engl J Med 1997; 336: 309-316.
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