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Reclamaciones y demandas contra el pediatra:
i.sabemos como defendernos?

R. Pifieiro Pérez, M.J. Cilleruelo Ortega, M.T. Pérez Alvarez, A. Lépez Lopez
Peritos de la especialidad de pediatria y sus dreas especificas de la Asesoria Médica DICTAMED | and | S.L.

Resumen

Introduccidn: El dictamen pericial es el informe realizado por un
perito tras estudiar la documentacion clinica aportada al expe-
diente sobre un siniestro. El dictamen debe permitir la com-
prension de los problemas médicos al juez, para que pueda
decidir si se actué conforme a la lex artis ad hoc.

Meétodo: Estudio de los dictdmenes realizados entre el 1 de
enero de 2003 y el 31 de diciembre de 2010. Se recogieron las
siguientes variables: sexo, edad, tipo y motivo de la reclama-
cién, subespecialidad demandada y resolucién judicial. El ana-
lisis estadistico se realizd mediante el programa SPSS 14.0.

Resultados: Se realizaron 344 dictdmenes. EI mayor nimero
de demandas correspondié a menores de 2 afos. La via mas
frecuente de reclamacién fue la patrimonial (83,7%), seguida
de la contencioso-administrativa (11,9%) y la penal (4,4%). El
ambito mas denunciado fue el hospitalario; sélo un 3,5% fue-
ron por actuaciones en atencién primaria. La subespecialidad
mas demandada fue neonatologia (21,8%), seguida de infecto-
logia (18,9%) y neurologfa (14,2%). Sélo se estimaron 32 recla-
maciones (9,3%). No prosperd ninguna demanda por via penal.

Conclusiones: En la mayoria de las reclamaciones los datos
de la historia clinica permiten demostrar que se actué segin
lex artis ad hoc. Sin embargo, en muchos casos, aunque la
actuacion médica sea correcta, existen errores en el proceso
médico que complican la defensa de los pediatras. Un proble-
ma frecuente es la ausencia de informacién en los documentos
clinicos. Una gran mayorfa de los profesionales sanitarios son
ajenos a la existencia de demandas judiciales. Creemos impor-
tante difundir entre los pediatras la importancia de realizar una
buena historia clinica, la mejor arma para evitar situaciones
desagradables que pueden perjudicar seriamente nuestra ca-
rrera profesional. Dicho aprendizaje debe comenzar desde la
residencia de nuestra especialidad, y no como consecuencia de
un proceso judicial.

©?2012 Ediciones Mayo, S.A. Todos los derechos reservados.
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Abstract

Title: Legal claims and lawsuits against paediatricians. Do we
know how to defend ourselves?

Introduction: After looking carefully into all the clinical infor-
mation concerning a lawsuit, an expert medical report is done.
A judge should decide if /ex artis ad hoc was or not carried out,
so medical problems must be clearly exposed.

Method: All the reports done between January 1st, 2003 and
December 31st, 2010 were analyzed. Measured variables in-
cluded: gender, age, reason of claim, sued pediatric subspe-
cialties and court rulings. SPSS v14.0 program was used for
statistical analysis.

Results: A total of 344 expert reports were done. Children
aged <2 years supposed 67% of all lawsuits. Claims were
done against National Public Health Care System in all cases
but fifteen (4.4%), in which a doctor was specifically sued.
The most frequently affected statement was the hospital;
only 3.5% of claims were directed to Primary Care. Neonatol-
ogy (21.8%), Infectology (18.9%) and Neurology (14.2%) were
the subspecialties that received more claims. Only 32 (9.3%)
lawsuits were estimated, none of those directly sued for doc-
tors.

Conclusions: Clinical reports allowed establishing that, in
most of the cases, medical interventions were according to /ex
artis ad hoc. However, in a few instances, there were some
details that made the defence more difficult, especially the
absence of correct information in clinical reports. Most of the
paediatricians do not realize the possibility of lawsuits. Consid-
ering that a correct clinical report is the best way to avoid a
lawsuit, we reaffirm in the importance to do it well, in order to
prevent unpleasant situations. Good clinical practices have to
be learnt in the early years of our specialty, and not as a con-
sequence of a legal claim.

©2012 Ediciones Mayo, S.A. All rights reserved.
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Introduccion y objetivos

El dictamen pericial es el documento realizado por un perito es-
pecialista después del estudio de la documentacion clinica que se
aporta al expediente sobre un siniestro’®. El dictamen debe per-
mitir la comprension de los problemas médicos a las personas
que tienen que hacer la valoracion judicial del proceso, para po-
der decidir si se actué conforme a la lex artis ad hoc (concepto
juridico indeterminado que establece que las intervenciones sa-
nitarias se ajustaron a los pratocolos y a la literatura médica ac-
tual, y que se actud segun reglas de la buena practica médica)'™.
Ante la gran complejidad y especializacién de las técnicas y tra-
tamientos médicos, la peritacion médica especializada es una
practica cada vez mas demandada en los procesos judiciales’.
Entre dichas especialidades destaca la pediatrfa, no tanto por el
nimero de casos demandados como por afectar a pacientes me-
nores de edad, cuyo fallecimiento o la existencia de secuelas de
la enfermedad son motivo de elevadas sumas econémicas en la
reclamacion’.

Existen tres vias para iniciar una reclamacion médica':

1. Via patrimonial. Se inicia cuando los demandantes presen-
tan una reclamacién administrativa ante el servicio de salud
de la comunidad auténoma correspondiente. Con esa recla-
macion se inicia un expediente de responsabilidad patrimo-
nial en el que, habitualmente, se nombra a un médico ins-
pector que da lugar a una resolucién administrativa en la
que se analiza si la reclamacion debe prosperar o no. Estos
informes patrimoniales suelen ser aportados a las comisio-
nes, en las que se analiza un caso juntamente con la Admi-
nistracion. Es la via mas frecuente.

2. Via contencioso-administrativa. La diferencia esencial con la
anterior es que la reclamacion por la via patrimonial ha sido
desestimada por la Administracion, y los reclamantes acu-
den a la via judicial contencioso-administrativa por no estar
conformes con dicha desestimacion.

3. Via penal. Se realiza en el contexto de un procedimiento
penal. La denuncia en este caso no se dirige contra el siste-
ma de salud de una determinada comunidad auténoma, sino
contra uno o varios profesionales concretos e identificables.

Una situacion especial es la «pérdida de oportunidad»'. En el
campo médico se habla de la pérdida de oportunidad de vida o
curacion para referirse a los casos en que, por la omisién de un
diagnéstico adecuado o de un tratamiento diferente o mas com-
pleto, se ha privado al paciente de una posibilidad de curacion.
En los casos estimatorios el juez condena al pago de un perjuicio
proporcional a la pérdida de dicha oportunidad, ya que la situa-
cion final (muerte, enfermedad definitiva) puede presentar dos
causas posibles, la evolucion natural de la patologfa o bien una
mala praxis, y no se sabe cual es la verdadera. Para la valoracion
de la pérdida de oportunidad se debe acudir a las estadisticas
cientificas que la cuantifiquen, segun la situacién planteada. Su
incidencia en el ambito de la responsabilidad sanitaria es muy
relevante, ya que es concausa en la produccién del desenlace
final, al sumarse a la patologia de base del paciente la accion/

omision sanitaria. La actuacion supuestamente negligente del
médico no causa la enfermedad, sino que disminuye las posibi-
lidades de curacién; por tanto, el juez no tiene la facultad de
condenar al médico o al sistema de salud a pagar una indemni-
zacion igual a la que se deberia pagar si su actuacién hubiese
sido realmente la Gnica responsable de la muerte, las secuelas
o la enfermedad definitiva del paciente.

Los autores del presente documento realizan informes peri-
ciales desde enero de 2003 para una asesoria médica. El obje-
tivo del presente articulo es hacer una casuistica de todos los
dictdmenes realizados, estudiando las vias de reclamacién, las
subespecialidades pediatricas mas demandadas y los motivos
de reclamacion mas habituales, asf como el porcentaje de re-
clamaciones y/o demandas desestimadas y los errores clinicos
mas frecuentemente encontrados en las historias clinicas.

Pacientes y método

Estudio transversal y retrospectivo en el que se analizan todos los
informes periciales realizados entre el 1 de enero de 2003 y el 31
de diciembre de 2010. Se recogen las siguientes variables: sexo,
edad, tipo de informe realizado, motivo de la reclamacion, subes-
pecialidad demandada y resolucion judicial de la reclamacion.

Se efectlia un andlisis estadistico descriptivo de los resulta-
dos mediante el programa SPSS 14.0.

Resultados

Durante el tiempo de estudio se realizaron un total de 344 dic-
téamenes periciales, con una media anual de 43 casos y una
distribucién que se muestra en la figura 1. La disminucién a par-
tir de 2006, asi como el aumento desde 2010, se debid a reor-
denaciones internas realizadas por la compafifa aseguradora y
las comunidades auténomas aseguradas.

En cuanto al sexo, el 60,8% de las reclamaciones correspon-
dieron a varones. La edad de los afectados ha sido muy variada,
con una media de 5,5 meses y una mediana de 8 meses. El mayor
nimero de casos correspondié a lactantes menores de 2 afios y
mayores de 28 dias de vida, seguidos de neonatos (figura 2).

La mayoria de los reclamaciones fueron realizadas por via
patrimonial (83,7%), un 11,9% por via contencioso-administra-
tiva y Gnicamente el 4,4% del total fueron denuncias penales.
Tan s6lo 12 de los dictdmenes realizados (3,5%) correspondie-
ron a actuaciones en atencion primaria; el resto hacfan referen-
cia a acontecimientos ocurridos en nifios ingresados en hospi-
tales y atencion en urgencias hospitalarias.

Las subespecialidades demandadas y los motivos de recla-
macion fueron muy variados (figura 3). El mayor porcentaje
correspondi6 a neonatologfa (21,8% de los casos), sobre todo
reclamaciones patrimoniales por desarrollo de encefalopatias
supuestamente secundarias a un dafio perinatal, por secuelas en
prematuros con un peso <1.500 g, por traumatismos obstétricos
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Figura 2. Casos por edad

y por el manejo inicial de cardiopatias congénitas, de sepsis y/o
meningitis neonatales y de la infeccién congénita por citomega-
lovirus. EI 19,8% de los informes se realizé en relacién con pro-
blemas infecciosos, sobre todo por presuntos retrasos diagnds-
ticos de sepsis y/o meningitis, infecciones de origen nosocomial,
miocarditis y manejo de la bronquiolitis aguda. La tercera subes-
pecialidad mas demandada fue la neurologia infantil, un 14,2%
del total, y con motivos de demanda muy diversos (metabolopa-
tias, epilepsias criptogénicas, tumores). En urgencias destacan
las reclamaciones por la actuacién en las deshidrataciones hi-
pernatrémicas, torsiones testiculares y cuerpos extrafos en la
via respiratoria. En el drea de oncologfa, el motivo de demanda
mas frecuente fue el retraso diagnéstico. Llaman la atencién los
18 casos pertenecientes a actuaciones sanitarias por parte del
personal de enfermeria, en los que es el pediatra quien debe
aclarar la actuacion al juez en lugar de hacerlo un perito enfer-
mero. La reclamacién mas habitual es el perjuicio estético debi-
do a cicatrices tras canalizar vias intravenosas periféricas.

De todas las reclamaciones efectuadas sélo se estimaron 32
(9,3%). De ellas, 10(31,25% de las estimadas) correspondieron
a infecciones nosocomiales. No prosperé ninguna demanda
por via penal.

Discusion

En la mayoria de las reclamaciones efectuadas por una supuesta
mala praxis por parte de los pediatras, los datos de la historia
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M Oncologia M Otros Enfermeria
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M Gastroenterologia
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Figura 3. Casos por subespecialidad

clinica permiten demostrar que se actud segun /ex artis ad hoc.
Para ello, es necesario aportar bibliografia médica actualizada
que indique que las decisiones diagnésticas y terapéuticas se
ajustaron a protocolos, utilizando con frecuencia los protocolos
diagnésticos y terapéuticos en pediatria de la Asociacion Espa-
fiola de Pediatria (AEP)®. Este tipo de documentos tiene un gran
valor para el juez, pues generalmente han sido realizados y con-
sensuados por un grupo de profesionales, ya sea pertenecientes
a una sociedad cientifica, a un hospital 0 a un grupo constituido
de expertos.

Sin embargo, en muchos casos, aunque la actuacion médica
fue correcta, existen varios errores en el proceso médico que
complican la defensa de los profesionales sanitarios intervinien-
tes. Los mds frecuentes se exponen a continuacion, y sin ningtn
animo de apostar por una «medicina defensiva», los autores se
permiten ofrecer algunas recomendaciones o consejos a los pe-
diatras con el tnico objeto de evitar situaciones indeseables.

La historia clinica debe ser completa, clara y legible, y deben
quedar anotadas las incidencias que pudieran haberse presenta-
do vy las razones que han llevado a tomar determinada actitud:
hacer 0 no exdmenes complementarios, dar de alta o dejar ingre-
sado al paciente, y especialmente las decisiones que se hayan
tomado en funcién de la situacion del paciente (buena o ma-
la) y que no se ajusten de una forma estricta al seguimiento
de un protocolo determinado. Uno de los principales proble-
mas ante los que se encuentra el perito es la ausencia de
informacion en los informes de alta o en los evolutivos médicos
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que justifiquen las decisiones que se fueron tomando durante la
asistencia sanitaria, porque todo aquello que no esta escrito
dificulta la defensa de cualquier tipo de actuacion, aunque ésta
se haga de forma correcta. Muchas veces son los evolutivos por
parte de enfermeria los que confirman la existencia de determi-
nadas acciones que no se reflejan en los evolutivos pediatricos.
En otras ocasiones no queda méas opcién que basarse en las
declaraciones posteriores de los demandantes ante la inspec-
cién médica.

Otro problema frecuente es el cierre de los informes médicos
de alta con juicios diagnésticos en lugar de hacerlo con juicios
clinicos. Por ejemplo, un caso de meningitis aguda con cuatro
visitas previas a urgencias en las que los diagnésticos fueron
catarro de vias altas, viriasis, exantema subito y faringoamig-
dalitis aguda, es muy dificil de defender. Sin embargo, si los
informes anteriores se hubieran cerrado con juicios clinicos,
como fiebre sin foco de corta evolucién con buen estado gene-
ral y ausencia de signos de infeccion bacteriana grave, explicar
ante el juez la evolucion natural de la enfermedad es més sen-
cillo que razonar por qué todos los diagndsticos previos fueron
erroneos. Es igualmente importante dejar escrito, tanto en los
evolutivos médicos como en los informes de alta, el plan diag-
ndstico-terapéutico que se plantee, asi como la informacion
que se da a los padres, anotando si se hace alguna recomen-
dacion verbal a éstos (p. ej., volver si empeora, control por
parte de su pediatra, vigilar signos de buena hidratacion, vigi-
lar signos de dificultad respiratoria, etc.). También es aconse-
jable apoyar los comentarios verbales con hojas de recomen-
daciones, como, por ejemplo, las disponibles en la p4gina web
de la Sociedad Espafiola de Urgencias de Pediatria’®.

Con respecto al consentimiento informado, no se debe olvidar
cumplimentar el documento y adjuntarlo a la historia. Ademas,
existen situaciones en las que no es obligatoria la firma del con-
sentimiento, pero se toman decisiones de acuerdo con los padres
que pueden generar conflicto (p. ej., no tomar medidas extraordi-
narias en grandes prematuros o «si PCR no RCP»). En estos casos
es importante también dejar constancia escrita en la historia.

La gran mayoria de las reclamaciones surgen de una falta de
comunicacion con la familia; por tanto, deberemos asegurarnos
de que entienden nuestras informaciones y que han comprendi-
do perfectamente la situacién del menor. La informacién a los
padres es una herramienta (derecho) que evita reclamaciones.

Respecto a las infecciones nosocomiales, en la mayoria de
los casos es preciso contar con un informe pericial de un espe-
cialista en medicina preventiva. Se realiza con el fin de demos-
trar que se implantaron y se cumplieron estrictamente todas
las recomendaciones para el control de la infeccién intrahospi-
talaria, y también para certificar que no hubo ningin brote
epidémico. Aunque no existe ningin método eficaz para erra-
dicar este tipo de enfermedades, es dificil explicar a un magis-
trado que un nifio pueda adquirir una infeccién grave por el
hecho de permanecer ingresado en un hospital. Es el motivo de
demanda que se estima con mas frecuencia, a pesar de que se
haya actuado conforme a la /ex artis ad hoc.

Para cualquier profesional que lo haya experimentado, una
reclamacién o una demanda generan una situacién personal y
laboral desagradable, y precisa la justificacion de la actuacién
médica ante los inspectores médicos y los responsables de pro-
cesos judiciales. No es posible evitar que los pacientes, en nues-
tro caso los padres, reclamen contra las actuaciones de los pro-
fesionales sanitarios, pero si esta en nuestras manos el arma
méas poderosa para poder demostrar una buena praxis: la his-
toria clinica.

Conclusiones

Las demandas y/o reclamaciones en pediatria son menos fre-
cuentes que en otras especialidades médicas. En la mayoria de
los casos es posible demostrar que la actuacion se ajustd a /ex
artis ad hoc; sin embargo, el 9,3% de las sentencias de nuestra
serie fueron estimadas. Es habitual que una serie de errores
comunes durante la realizacién de la historia clinica, todos
ellos evitables y debidos a una falta de cuidado en su elabora-
cion, compliquen el proceso judicial en intervenciones médicas
en las que la praxis fue correcta en todo momento. Por ello,
creemos importante difundir entre los pediatras la importancia
de la correcta redaccidn de una historia clinica, una herramien-
ta que debemos saber utilizar no sélo en beneficio de nuestros
pacientes, sino también para evitar acciones judiciales que
pueden perjudicar seriamente nuestra vida personal y carrera
profesional. Este aprendizaje debe comenzar en la residencia
de nuestra especialidad y ser reevaluado posteriormente de
forma continua. Il
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de enfermedad mitocondrial
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Resumen

Introduccién: Los trastornos de la cadena respiratoria mitocon-
drial conllevan una disminucion del aporte energético celular,
lo que puede afectar al crecimiento y al desarrollo del pelo.

Objetivo: Valorar si una técnica sencilla, como es el andlisis
microscépico del pelo, podria servir como herramienta de
orientacion diagnéstica de las enfermedades mitocondriales.

Resultados: Se estudiaron 13 pacientes con enfermedad mi-
tocondrial, de los cuales 6 tenian el pelo quebradizo y fino,
pero s6lo uno de ellos presentaba alteraciones mas concretas
(pili torti et canaliculi). En el grupo de controles sanos no se
observe ninguna alteracion.

Conclusiones: Las alteraciones del pelo pueden formar parte
del amplio espectro clinico de las enfermedades mitocondria-
les. Sin embargo, al ser tan inespecificas, por sf solas son poco
(tiles como herramienta de orientacion diagnéstica.

©2012 Ediciones Mayo, S.A. Todos los derechos reservados.
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correxis nudosa

Abstract

Title: Hair disorders as sign of mitochondrial disease

Introduction: Disorders of the mitochondrial respiratory
chain lead to a decrease in celular energy supply and this can
affect hair growth and development.

Objective: The aim of this study was to assess whether mi-
croscopic hair examination could be used as an easy diagnostic
tool of mitochondrial diseases.

Results: 6 out of 13 patients with mitochondrial disease had
fragile and thin hair, but only one had specific alterations (pili
torti et canaliculi). The healthy control group revealed no appa-
rent abnormality.

Conclusions: Hair disorders might belong to the broad spec-
trum of presenting symptoms of mitochondrial diseases. Howe-
ver, these anomalies are unspecific and have not much perfor-
mance as diagnostic tool.

©2012 Ediciones Mayo, S.A. All rights reserved.

Keywords

Mitochondrial diseases, hair abnormalities, pili torti, trichorr-
hexis nodosa

Introduccion

Las enfermedades mitocondriales constituyen un grupo hetero-
géneo de entidades clinicas cuyo origen radica en defectos
genéticos de la cadena respiratoria mitocondrial’2. Los 6rga-
nos con gran demanda energética son los mas vulnerables, por
lo que las manifestaciones mas frecuentes son la cardiopatia,
la miopatfa y la encefalopatia, aunque puede verse afectado
cualquier otro tejido del organismo®®.

Pese a tener una orientacion basada en la presentacién
clinicay en el resultado de algunas pruebas complementarias
(lactato y piruvato en sangre, orina y liquido cefalorraquideo,
electroencefalograma, electromiograma y resonancia magné-
tica), la confirmacion se obtiene mediante biopsia de la piel
o del mdsculo estriado y, ocasionalmente, por el estudio ge-
nético.

Fecha de recepcion: 14/02/11. Fecha de aceptacién: 03/05/11.

En la bibliografia se han descrito defectos estructurales del
pelo en pacientes con enfermedades mitocondriales®. En nuestro
estudio describimos los hallazgos en el pelo de una serie de pa-
cientes con alteraciones en la cadena respiratoria mitocondrial.

Pacientes y métodos

Se recogieron muestras de pelo en 13 pacientes diagnostica-
dos de enfermedad mitocondrial y en un grupo de 13 controles
sanos de la misma edad y sexo. Seis de los pacientes afecta-
dos presentaban un déficit del complejo I, uno del Il y otro del
IV; cuatro tenfan un déficit de varios complejos y otro deplecién
del ADN mitocondrial.

Inmediatamente tras su recogida, el pelo era introducido en
formaldehido al 2% v refrigerado para conservar su estructura.

Correspondencia: E. Vaquero Sosa. Departamento de Pediatria. Hospital Clinico «San Carlos». Profesor Martin Lagos, s/n. Ciudad Universitaria. 28040 Madrid.

Correo electrénico: estvagsos@yahoo.es
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sin médula

Cada muestra se estudié mediante embebido en el medio de
conservacion Eukitt, sin proceso de tincion, con el fin de valorar
la pigmentacion original. Mediante un fotomicroscopio espe-
cial para histomorfometria y una cdmara digital de color de
alta resolucién, se realizé una valoracion global de la estructu-
ra de cada pelo, con atencion especial a la presencia de anor-
malidades (pili torti, adelgazamientos o dilataciones focales,
etc.). Los pardmetros medidos en el estudio longitudinal de los
pelos fueron el didmetro (area total diametral en una ventana
estandar con una longitud de ventana de 289,1 um [700 pp] de
longitud y una altura siempre mayor que el espesor del pelo),
el area medular en la ventana estandar y el indice corticome-
dular (porcentaje de médula pigmentada en un segmento).

Resultados

Se encontraron anomalias del pelo en 6 de los 13 pacientes
(tabla 1). Macroscépicamente, todos ellos tenfan un cabello
fino y quebradizo, pero al microscopio las alteraciones eran
muy sutiles (adelgazamientos, debilidad). Sélo uno presentaba
el tallo retorcido con un surco longitudinal en su superficie (pi-
li torti et canaliculi). La presencia o ausencia de médula no fue
un hallazgo de interés patolégico.

Resultados
Estructura anormal Diametro (um) Area Superficie medular
Adelgazamientos focales 66,60 18.582,13 841,42
Engrosamiento focal, sin médula 73,46 21.170,68 0,00
pigmentada
Muy delicado, sin médula pigmentada, 43,25 9.326,20 0,00
con aspecto de fragilidad
Pili torti et canaliculi, sin médula 60,25 26.696,40 280,20
pigmentada
Discreto aplanamiento focal, muy escasa 69,48 18.528,40 550,10
meédula pigmentada
Delicado, muy poco pigmentado, 63,07 17.941,13 0,00

En el grupo control no se aprecid ninguna anomalia macros-
cépica ni microscopica.

Discusion

Los defectos de la cadena respiratoria mitocondrial ocasionan
una disminucién en el aporte energético celular que puede
afectar al crecimiento y al desarrollo del pelo. En un estudio
realizado en 140 nifios afectados de enfermedad mitocondrial
se detectd que 14 de ellos presentaban afectacion cutanea, y
6 tenian alteraciones del cabello (pelo fino y fragil, pérdida de
cuticula, pili torti, tricorrexis nudosa, tricosquisis, surcos longi-
tudinales)’. En otro estudio posterior se observo que el cabello
de 8 de los 25 pacientes estudiados era fino, fragil y seco, y
microscopicamente se observaron alteraciones estructurales
de tipo pili tortiy tricorrexis nudosa®.

En nuestro estudio también se detectaron alteraciones del
pelo en 6 de los 13 pacientes, aunque las anomalfas encontra-
das en el estudio histomorfométrico fueron bastante sutiles
(pelo fino, quebradizo) y sélo un paciente present6 alteraciones
estructurales mas especificas (pili torti et canaliculi). En fun-
cién de nuestros resultados, concluimos que las alteraciones
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del pelo pueden formar parte del amplio espectro clinico de las
enfermedades mitocondriales, pero al ser tan inespecificas son
poco Gtiles como herramienta de orientacion diagnéstica. Il
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Resumen

Objetivo: Determinar la prevalencia de la infeccién gripal en
los nifios hospitalizados por sindrome febril utilizando un test
de diagnéstico rapido antigénico.

Material y métodos: Estudio descriptivo y prospectivo efec-
tuado durante 6 meses en la temporada 2009-2010 a los pa-
cientes ingresados por fiebre sin focalidad o de origen respira-
torio en la unidad de hospitalizacién de nuestro servicio de
pediatria. Se investigé el antigeno del virus influenza Ay B. En
los pacientes con sospecha clinica de infeccion por virus gripal
A H1N1 se realizd una reaccién en cadena de la polimerasa
(PCR) especifica.

Resultados: Se estudiaron 162 nifios y se detect6 influenza
A en 29 casos, con una prevalencia del 17,9%. No se detect6
influenza B.

En 52 nifios se efectud la determinacion por PCR del virus de la
gripe AHTN1, con resultado positivo en 34 casos (65%). Con estos
datos, en esta muestra altamente seleccionada, el test rapido an-
tigénico posee una especificidad del 100%, una sensibilidad del
79,4%, un valor predictivo positivo del 100% y un valor predictivo
negativo del 72% para detectar el virus de la gripe AHIN1.

Conclusion: La prevalencia de la infeccion gripal en los nifios
hospitalizados con fiebre en nuestro medio es elevada y justi-
fica el uso de test rapidos diagnésticos de gripe, pero teniendo
siempre en cuenta su baja sensibilidad.

©2012 Ediciones Mayo, S.A. Todos los derechos reservados.
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Abstract

Title: Impact of influenza virus infection in children hospitalised
with fever

Objective: To determine the prevalence of influenza infection
in children hospitalized due to fever syndrome using a rapid
antigen test.

Material and methods: A prospective descriptive study con-
ducted over 6 months in the 2009-2010 season to patients ad-
mitted for fever. We investigated antigen influenza A and B. In
patients with clinical suspicion of infection with influenza A
H1N1 virus, specific PCR was done.

Results: 162 children were studied by detecting influenza
A'in 29 cases, 17.9% prevalence. Influenza B was not de-
tected.

In 52 children specific influenza A HIN1 PCR was done, with
positive result in 34 cases (65%) Our data showed, in this se-
lectionated sample, a 100% specificity and 79% sensitivity of
antigenic test to detect the H1N1 influenza virus with a 100%
PPV and 72% NPV.

Conclusion: The prevalence of influenza infection in chil-
dren hospitalized with fever in our environment is high and
justifies the use of these tests, always considering its low
sensitivity.

©2012 Ediciones Mayo, S.A. All rights reserved.
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Introduccion

Las técnicas de diagndstico rapido son un método sencillo para
detectar el virus de la gripe, pero no se han llegado a imponer
debido a su baja sensibilidad, que en época de epidemia se
sitta en el 67-71% para el virus de la gripe Ay en alrededor del
30% para el de la gripe B'.

Debemos destacar la gran carga que conlleva la infeccion
gripal en la infancia, que muchas veces pasa desapercibida,

Fecha de recepcion: 31/03/11. Fecha de aceptacion: 13/04/11.

tanto en los ingresos hospitalarios como en las visitas ambula-
torias®. Los nifios menores de 24 meses son los que tienen un
mayor indice de hospitalizacion3*. Aunque la mayoria de las
infecciones por gripe epidémica son leves, el virus puede cau-
sar una enfermedad grave, especialmente en nifios pequenos
o con enfermedades de base®.

Nuestro objetivo es determinar el impacto de la infeccion
gripal en los nifios hospitalizados con fiebre en nuestro servicio

Correspondencia: |. Casals Alsina. Servicio de Pediatria. Capio-Hospital General de Catalunya. Agusti Pedro i Pons, 1. 08195 Sant Cugat del Vallés (Barcelona).
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Resultados del test de diagnéstico antigénico rapido
de la gripe (comparacion con la PCR para el virus

de la gripe AH1N1 en nuestra poblacion de nifios
ingresados)

H1N1-(PCR) H1N1+ (PCR) Total
InfA+ 0 27 27
InfA— 18 7 25
Total 18 34 52

Prevalencia del 65%; especificidad del 100%; sensibilidad del 79%;
valor predictivo positivo del 100%; valor predictivo negativo del 72%.
H1N1+ (PCR): técnica de reaccion en cadena de la polimerasa positiva
para el virus gripal A HIN1; HIN1— (PCR): técnica de PCR negativa para
el virus gripal A HINT; InfA+: test de diagnéstico antigénico rapido
positivo para influenza A; InfA—: test de diagndstico antigénico

rapido negativo para influenza A.

de pediatria, efectuando el diagndstico mediante un test rapi-
do antigénico.

Material y métodos

Estudio descriptivo y prospectivo llevado a cabo entre octubre
de 2009 y febrero de 2010.

Se incluyeron todos los pacientes de 0-15 afios de edad hos-
pitalizados en el Servicio de Pediatria del Hospital General de
Catalunya (Sant Cugat del Valles, Barcelona) por fiebre sin foco
aparente o con focalidad en las vias respiratorias altas o bajas.
Se excluyeron los sindromes febriles de otra etiologfa conocida
y a los menores de 1 mes de vida. Se efectud un test inmuno-
cromatografico (Clearview Exact Influenza A & B, 2007 Inver-
ness Medical) que utiliza la técnica de «inmunoensayo tipo
sandwich» para la deteccion de los antigenos de influenza Ay
B en aspirado nasofaringeo.

En los pacientes con criterios de sospecha clinica de infec-
cion por el virus gripal A HIN1 2009, se efectud también la
técnica de la reaccion en cadena de la polimerasa (PCR) espe-
cifica para este serotipo. Estos criterios se basaron en la pre-
sencia de fiebre >38 °C con signos o sintomas de infeccion
respiratoria aguda (tos, dificultad respiratoria, mialgia, rino-
rrea, malestar general, cefalea y dolor de garganta).

Se recogieron datos epidemiolégicos vy clinicos, que se ana-
lizaron mediante el programa estadistico SPSS (version 17),
utilizando la prueba de la ji al cuadrado para las variables cua-
litativas o dicotémicas y el T-test para las continuas o cuanti-
tativas.

Resultados

Durante el periodo comprendido entre septiembre de 2009 y
febrero de 2010 se hospitalizaron 162 pacientes, 87 nifios
(53%)y 75 nifias (46%), por sindrome febril sin foco o de origen
respiratorio.

Mediante el test antigénico se detectd la presencia del virus
influenza A en 29 casos, lo que corresponde a una prevalencia
del 17,9%. No se encontrd influenza B.

Un 72% de los ingresados desarrollaron sintomas de las vias
respiratorias bajas: bronquitis aguda y neumonia. Un 7,5% pre-
sentd clinica otorrinolaringolégica. Al 26,5% se le administrg
oxigeno, un 52% recibi6 antibidticos y un 4,3% requiri6 el in-
greso en la unidad de cuidados intensivos (UCI).

Un 82% de los nifios con gripe no presentaban factores de
riesgo para la infeccion gripal.

Un 3% recibi6 la vacuna antigripal del serotipo estacional y
ningln paciente se habfa inmunizado contra el virus de la gripe
AHTN1 2009.

Los meses con mayor nimero de ingresos fueron noviembre
(47,5%), diciembre (19%) y octubre (18,5%), y los de menor
hospitalizacion enero (2,5%), febrero (3,1%) y septiembre
(9,3%).

La duracién del ingreso fue ligeramente mayor en los pacien-
tes sin gripe. Se observé que sélo el 31% de los nifios infecta-
dos por gripe presentaba clinica de las vias respiratorias bajas,
mientras que un 70% de los ingresados sin infeccién gripal
tenfa estos sintomas. Esto indica que en nuestra muestra los
nifios ingresados con bronquitis 0 neumonia presentan menos
casos de gripe que los ingresados con otra clinica de las vias
respiratorias altas.

En 52 nifios se efectud la determinacion por PCR del virus de
la gripe A H1N1, con resultado positivo en 34 casos (65%) y
negativo en 18 (35%). Con estos datos se deduce que, en esta
muestra altamente seleccionada, el test rapido antigénico po-
see una especificidad del 100%, una sensibilidad del 79,4%,
un valor predictivo positivo (VPP) del 100% vy un valor predictivo
negativo (VPN) del 72% para detectar el virus de la gripe A
HINT.

Elandlisis estadistico de las variables cualitativas utilizando
la prueba de la ji al cuadrado demuestra (p <0,05) que los pa-
cientes que reciben oxigenoterapia o antibidticos tienen signi-
ficativamente menos probabilidad de estar infectados por el
virus de la gripe. Este dato concuerda con lo antes mencionado
e indica que estos pacientes con mayor gravedad presentan
menos casos de infeccion gripal.

No se encuentra ninguna relacién significativa con los facto-
res de riesgo, el sexo o0 la vacunacién antigripal, y tampoco,
usando el T-test para las variables continuas, con la duracién
del ingreso (en dias) y la edad (en afios).

Discusion
Nuestro estudio refleja una baja morbilidad y pocas complica-
ciones de la infeccion gripal. En un trabajo reciente® se demos-

tr6 que la gravedad de la infeccion por el virus de la gripe
AHTN1 2009 fue ligeramente menor, en cuanto a duracion de
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la hospitalizacién, ingreso en la UCI y necesidad de ventilacion
asistida, que la del virus de la gripe estacional de temporadas
anteriores.

Segun nuestros datos, la existencia de factores de riesgo no
se correlaciona con un mayor ndmero de ingresos hospitalarios
0 con una mayor morbilidad.

Ante el gran ndmero de procesos febriles que presentan in-
feccion gripal, creemos que es importante, ademas de reco-
mendar la vacunacion en los grupos de riesgo o la poblacién
infantil menor de 2 afios, incluir la vacuna antigripal universal
anual incluso después de los 2 afios®®.

Contrariamente, en nuestra poblacién se detecta una escasa
tasa de vacunacion antigripal.

La prueba répida de deteccion antigénica mostrd, en la po-
blacion estudiada, una especificidad muy alta (100%) y una
sensibilidad baja (79%), con un VPP del 100% y un VPN del
72%. Sin embargo, al haber sido empleada en pacientes ingre-
sados, con una alta prevalencia de enfermedad gripal, esos
datos no serfan extrapolables a una poblacién més general. Por
otro lado, cabe destacar la baja sensibilidad mostrada por este
tipo de prueba, debida probablemente a la falta de uniformidad
en la recogida de la muestra de aspirado nasofaringeo.

Los principales organismos sanitarios muestran prevencio-
nes sobre el uso de la prueba rapida para el diagndstico de la
gripe A HIN1. No se excluye el diagnéstico de la infeccion
gripal Ginicamente con un resultado negativo de este test'0.

La mayoria de los estudios dan mas valor para el diagnéstico
de gripe a las pruebas de laboratorio mas complejas, como la
técnica de la PCR o la inmunofluorescencia directa' '3,

La eficacia y la utilidad de los test rapidos se habian valo-
rado previamente respecto al cultivo viral y la PCR, obteniendo
una sensibilidad y una especificidad similares a las de nuestro
estudio’™. Nuestro analisis pretende incidir en la importancia
de la prevalencia de la infeccién gripal para la utilizacién de
estos test. Asimismo, insistimos en la necesidad de establecer
una adecuada informacién y coordinacion epidemiolégica vy
proponemos que los resultados sean evaluados en referencia
al contexto clinico y epidemioldgico’®.

Conclusion

El impacto de la infeccién gripal en los nifios hospitalizados
con fiebre en nuestro medio es importante y, por tanto, el uso
de las pruebas de diagndstico rapido para detectarlo podria
estar justificado, siempre que tengamos en cuenta su baja sen-
sibilidad. Este hecho, que en el presente contexto se refiere al
serotipo viral AHTN1, serfa extrapolable a cualquiera de los se-
rotipos del virus de la gripe. [ NN
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Resumen

Introduccién: El Comité de Bioética de la Academia Americana
de Pediatria publicé en 2009 un documento de posicionamien-
to sobre los aspectos éticos del soporte nutricional en nifios,
en el que se conclufa que la retirada de la hidratacion o la nu-
tricién artificial en el paciente pediatrico es éticamente acep-
table en determinadas circunstancias. Los miembros del Comi-
té reconocen la dificultad en la toma de decisiones, en gran
parte debido a la fuerte carga emocional y simbélica que tiene
la alimentacién en el nifio. El documento se fundamenta en que
la administracion artificial de liquidos y nutrientes es un trata-
miento médico y esta sujeto a los mismas principios en la toma
de decisiones que otras intervenciones médicas (balance ries-
gos/beneficios).

Material y métodos: Revisamos las consideraciones descri-
tas en el documento para situaciones clinicas concretas desde
la perspectiva de la medicina europea y una ética mediterra-
nea.

Resultados: Confirman la obligacién de proporcionar liquidos
y alimentos por via oral a cualquier paciente pediatrico que
presente sed o hambre, mientras no esté médicamente contra-
indicado. El documento resalta que el soporte nutricional (ad-
ministracion de liquidos o nutrientes a través de un dispositivo
médico) es distinto de comida y bebida. Sin embargo, en algu-
nas situaciones (p. ej., la alimentacién de prematuros de <32-
34 semanas sin una succion-deglucion eficiente) Ginicamente
puede realizarse a través de una sonda, considerandose pues
como un cuidado. La dltima parte del documento se destina a
analizar situaciones clinicas concretas en las que puede no
estar indicado iniciar o mantener el soporte nutricional: dafio
cerebral profundo congénito o adquirido, estado vegetativo
persistente/estado de minimo nivel de conciencia, fracaso in-
testinal permanente o cardiopatias congénitas complejas.

Criticas: 1. Las dos primeras consideraciones se basan en el
criterio de que cuando no existe capacidad de relacion, o esta
profundamente mermada, el soporte nutricional puede suponer
una carga superior a los beneficios. Esta afirmacion se basa
errdneamente en la «carga» que supone el soporte nutricional
y en la consideracion de qué se considera como vida digna.

Fecha de recepcion: 30/11/11. Fecha de aceptacion: 19/12/11.

Abstract

Title: Ethical issues in nutrition and hydration in infants and
childre. Comment on the Clinical Report by the American Acad-
emy of Pediatrics (Pediatrics, 2009)

Introduction: The committee on Bioethics of the American
Academy of Pediatrics published a position paper on the ethi-
cal aspects of medically provided nutrition and hydration in
children. They conclude that withdrawing artificial nutrition is
ethically acceptable in some circumstances. The authors un-
derstand the strong emotional and social symbolism associat-
ed with feeding children. The document is based in the position
of the American College of Physicians that declared that medi-
cal administration of fluids and nutrition to be a medical inter-
vention subject to the same principles of decision-making as
other medical intervention.

Material and methods: We review the document under the
perspective of European Medicine and a Mediterranean Bio-
ethics.

Results: Oral fluids and food are honoured to every child pro-
vided there are no medical contraindications. Artificial nutri-
tion (providing fluids and nutrients through a medical device) is
different to eating or drinking. Is it always in this way? For in-
stance, feeding preterms 32-34 w is necessarily provided
through a tube. Is this caring or a medical intervention?

Last part of the paper reviews specific clinical conditions:
central nervous system injuries, persistent vegetative status,
permanent intestinal failure or complex congenital heart dis-
eases.

Criticism. 1. The two first conditions are based in the criteria
that if there is no capacity of relationship or it is severely hand-
icapped nutrition support may be a burden. But disability alone
is not a sufficient reason to forgo medically provided fluid and
nutrition. 2. Regarding the two last conditions, our main criti-
cism is that current medical knowledge regarding intestinal
failure or complex heart disease is far different from the au-
thors considerations in this paper (home parenteral nutrition or
intestinal transplantation in short bowel syndrome; palliative

Correspondencia: J.M. Moreno Villares. Unidad de Nutricién Clinica. Hospital Universitario «12 de Octubre». Avda. de Cérdoba, s/n. 28041 Madrid.
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2. Respecto a las dos dltimas situaciones, la critica se centra
en que ambos supuestos estan lejos de los avances cientificos
de los dltimos 20 afios (nutricién parenteral domiciliaria o tras-
plante intestinal para el caso del fracaso intestinal y la cirugfa
correctora o paliativa desde el periodo neonatal, o el trasplan-
te cardiaco para las cardiopatfas congénitas complejas).

©2012 Ediciones Mayo, S.A. Todos los derechos reservados.
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Etica, soporte nutricional, retirada de soporte vital, cuidados
paliativos, nutricion artificial, hidratacién

heart surgery or cardiac transplantation for severe congenital
heart disease).

©2012 Ediciones Mayo, S.A. All rights reserved.
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Introduccion

Los avances en el soporte nutricional (nutricién enteral y nutri-
cién parenteral) permiten tratar practicamente cualquier si-
tuacién de desnutricion e incluso prevenirla.

Alimentarse o recibir alimentacion y beber o recibir liquidos
son actos propios del ser humano. Son medios naturales de
conservacion de la vida y constituyen, por tanto, un derecho
humano. Una cuestion primordial es si esta consideracion es la
misma cuando se trata de hidratacion o nutricién por una via
artificial, es decir, cuando son actos médicos.

En la practica clinica habitual son frecuentes las decisiones
de retirar o no iniciar tratamientos en nifios gravemente enfer-
mos o en la fase terminal de una enfermedad'->.

Desde el punto de vista ético, se considera bueno retirar tra-
tamientos o intervenciones médicas cuyos inconvenientes (bur-
dens) superan a los beneficios®. Igual consideracion merece el
hecho de descartar o no iniciar un tratamiento médico que pre-
suponga esos inconvenientes’. Cuando lo que se plantea se re-
fiere a la nutricién o a la hidratacién por medios artificiales, las
decisiones no son tan meridianas, en parte debido a la carga
emocional y al simbolismo sociocultural que tiene la alimenta-
cién de un nifio.

Todas las asociaciones de profesionales de la salud (médi-
cos, enfermeras, farmacéuticos) coinciden en apoyar las deci-
siones de un paciente adulto competente en relacién con el
empleo de nutricion artificial (NA)*®. Si se trata de menores de
edad, entran en juego otras consideraciones, en particular el
mayor beneficio para el menor®.

Alaluz de estas reflexiones el Comité de Bioética de la Aca-
demia Americana de Pediatria (CBAAP) publicé en agosto de
2009 un documento sobre los aspectos éticos de la nutricion
artificial en nifios'?, en el que se particularizan las recomenda-
ciones generales ya dadas en otro documento de 1994'". Aun-
que el rango del documento (clinical report) parece de menor

*A partir de ahora, cuando hablemos de nutricién artificial nos estamos refi-
riendo a nutricién e hidratacién, salvo que se especifique lo contrario.

orden, su contenido se expone a la manera de unas directrices
basicas de conducta y no tanto como un documento de discu-
sion. Esta estructurado en dos partes principales: una revision
general de los aspectos éticos en NA y una parte final, mas
detallada, sobre situaciones clinicas en las que «las desventa-
jas del tratamiento superan a los beneficios».

El objetivo de este trabajo es reflexionar sobre el contenido
del documento desde la perspectiva de una ética de origen
mediterraneo'?, mas acorde con la tradicion de nuestra practi-
ca clinica que la ética utilitarista norteamericana, en la que se
fundamentan esas recomendaciones.

Es pertinente el comentario inicial sobre el empleo de térmi-
nos precisos: de esta manera hablamos de comida y bebida fren-
te a NA, que se realiza por medio de un dispositivo médico (ya
sea una sonda o un catéter). En el campo de la nutricién clinica
también se incluye como NA el empleo de productos enterales
(quimicamente definidos), incluso cuando se administran o se
consumen por via oral’. Sin embargo, las consecuencias de la
falta de liquidos y nutrientes son las mismas, independiente-
mente de la forma de administrarlos, y estan mas determinadas
por la enfermedad de base o la condicidn clinica™.

Proceso de toma de decisiones

Como ya hemos sefialado, existe un acuerdo claro en respetar
los deseos de un paciente competente sobre el mantenimiento
0 la suspension de determinados tratamientos médicos. En el
caso de los nifios, las decisiones deben tomarse en funcién del
mejor interés particular del paciente, aunque no haya que olvi-
dar los beneficios, los riesgos y los inconvenientes que puedan
suponer para su familia y la sociedad.

Para los autores del documento, la NA tiene una considera-
cion distinta de la comida y la bebida (cuidados basicos, como
la higiene, el proporcionar calor o el alivio del dolor) y repre-
senta siempre una intervencién médica, sometida, por tanto, al
analisis de ventajas/inconvenientes. Siguiendo esta premisa,
se podria suspender o no iniciar cuando un paciente competen-
te los rechaza, o en el caso de que no tenga capacidad de ha-
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cerlo (p. ej., los menores de edad), cuando los padres o repre-
sentantes, tras consultar con el equipo médico, consideren que
los inconvenientes superan a las posibles ventajas.

Sin entrar a describir las consideraciones legales de la toma
de decisiones en menores (Ley Bésica de Autonomia del Pa-
ciente)’®, donde la figura del menor maduro adquiere clara re-
levancia (p. ej., cémo actuar en el caso de discrepancia entre
un menor maduro y el criterio de sus padres), sefialaremos al-
gunas peculiaridades de los pacientes pediatricos. Por ejem-
plo, los recién nacidos prematuros antes de las 32-34 semanas
de gestacion carecen de una succion-deglucion efectiva, por lo
que deben recibir sus aportes enterales a través de una sonda,
lo que constituye su forma preferente o exclusiva de alimenta-
cion. Estamos hablando en este caso de un cuidado béasico. La
distincion entre alimento natural y NA no indica que una sea
opcional desde el punto de vista ético y la otra no'®.

En el documento se dice literalmente que «los nifios que no
pueden comer y beber, no pueden experimentar el placer de
masticar y saborear, no pueden disfrutar de los aspectos socia-
les de compartir la comida y la mesa, que no sienten hambre o
sed, o no pueden experimentar el carifio a través de la alimen-
tacion, tienen necesidades diferentes que pueden ser o no al-
canzadas mediante la NA». Desconocemos si realmente existe
alguna situacion clinica en que se rednan todas estas variables
juntas, aunque muchas de ellas pueden observarse en situacio-
nes clinicas frecuentes, como es el caso de los prematuros, los
pacientes pediatricos gravemente enfermos o con malforma-
ciones congénitas del aparato digestivo, entre otras.

Mientras que existe un acuerdo unanime en considerar la
nutricién parenteral (NP) como un tratamiento médico, la dis-
crepancia sobre la consideracion de la nutricién enteral (NE) es
evidente'20. Y aun en el caso de que fuera considerada como
tal, no escapa al anélisis de la proporcionalidad. Por ejemplo,
una alimentacién por sonda puede ser un tratamiento propor-
cionado en un paciente con demencia pero no serlo si ademas
hay que aplicar medidas de contencidn fisica?'.

Situaciones en las que la carga del
tratamiento supera a los beneficios

Los autores repasan en esta parte del documento algunas si-
tuaciones clinicas en las que prejuzgan que los inconvenientes
del tratamiento superan a los beneficios (sefialamos «prejuz-
gan» porque no afirman que pueden sobrepasar a los benefi-
cios, sino que de hecho lo hacen):

Ninos que no pueden comer o beber de forma
permanente como consecuencia de una
afectacion grave, congénita o adquirida,

del sistema nervioso central

A este grupo pertenecen pacientes con condiciones muy diver-
sas. El caso mas paradigmatico, aunque el menos frecuente, es
el de los nifios en un estado vegetativo permanente. «Es una

situacion clinica con una completa ausencia de la capacidad de
reconocer lo propio y de relacionarse con el ambiente, acom-
pafnados de ciclos de suefio-vigilia, con preservacion parcial o
completa de las funciones auténomas del tronco cerebral o del
hipotalamo.»?? Muy pocos pacientes se recuperan de este es-
tado, y los que lo hacen sufren graves secuelas neurolégicas.
Se denomina «permanente» cuando se mantienen en esa situa-
cion mas de 12 meses después de ocurrida la lesion accidental
0 mas de 3 meses si no aparecio tras un traumatismo?.

En estos pacientes la administracion de NA no mejora las
posibilidades de recuperacién pero alarga la supervivencia. Su
manejo nutricional es sencillo y sus costes escasos. La suspen-
sién de la NA lleva al fallecimiento en pocos dias. Muchas en-
cuestas realizadas a individuos adultos muestran que la mayo-
ria de la poblacién preferiria morir que vivir de esa manera,
aunque los datos no pueden extrapolarse al paciente no compe-
tente. El Estado es el garante del derecho en estos pacientes.

Esta situacién, que ha trascendido con frecuencia a los medios
de comunicacion, es mas objeto de debate entre los bioeticistas
que entre los cuidadores, por el escaso nivel de complejidad téc-
nica que precisan (nos estamos refiriendo a los pacientes no de-
pendientes de ventilacion asistida) o por los gastos de su mante-
nimiento (en general, reciben alimentacion triturada a través de
una gastrostomfa). Sin embargo, confrontan dos visiones de la
persona humana y de la vida. Mientras que para unas corrientes
de pensamiento la vida es el valor absoluto del que se derivan sus
propiedades (dignidad, libertad, capacidad de autodeterminacion,
etc.), para otras es el resultado final de poseer dichas propiedades
(sélo si existe libertad, calidad de vida, capacidad de relacion, etc.,
podemos hablar de verdadera vida humana). Ambas concepciones
son irreconciliables. La tradicién médica (no hacer dafio, hacer el
bien) se alinea més con la primera. Ademds, algunos descubri-
mientos recientes han mostrado que entre los sujetos en esta
situacion puede haber algunos con capacidad de respuesta corti-
cal, pero con dificultad de manifestarla con los métodos con los
que habitualmente se valoran las funciones corticales?”.

Un grupo de pacientes directamente relacionado con el an-
terior es el que presenta un «estado de conciencia minimo,
con capacidad para responder a un nidmero limitado de estimu-
los ambientales, generalmente con conductas simples. Fuera
del entorno mas cercano, es dificil comprender la experiencia
individual de estos nifios. Los trabajos de investigacion mues-
tran que, por lo general, los profesionales de la salud tienen
una valoracién de la alimentacion y de la calidad de vida de
estos nifios muy inferior a la que tienen las familias?>?’.

Aunque los autores sefialan un tercer grupo de nifios (el de
los afectados por malformaciones congénitas o por un dafio
neurolégico perinatal), la mayoria de ellos, en especial los que
tienen dificultades para alimentarse por si solos, comparten
muchas caracteristicas del grupo anterior.

La conclusion de Diekema et al. es que debe respetarse la
opinion de los padres sobre la decisién de administrar NA o no
a estos nifios. Esta respuesta se entiende dentro de una bioé-
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tica con un caracter fuertemente autonomista y consecuencia-
lista, como es la norteamericana, pero lejana de la préctica en
gran parte de Europa. Como hemos aprendido de la historia
més reciente, esta postura puede llevar a una discriminacion
negativa para los nifios con graves discapacidades, y nos retro-
trae a un debate ético surgido hace 30 afios?%.

Nifios con una enfermedad terminal

En las fases finales del «proceso del morir», muchaos individuos
pierden la capacidad de beber o de alimentarse a causa de su
gran debilidad, de la disminucién del nivel de conciencia o de
los efectos de la sedacién iniciada para paliar los sintomas
resistentes. La administracion de liquido y alimentos en peque-
fias cantidades por via oral, sin forzar, constituye un elemento
esencial en los cuidados paliativos®0.

La experiencia en individuos adultos en esta situacion sugie-
re que la ingesta ad /imitumy el ayuno contribuyen a la modi-
ficacion del medio interno (liberacién de endorfinas, produc-
cién de cuerpos cetonicos...), disminuyen el nivel de conciencia
y contribuyen al «buen morim®32. Los nifios en estas situacio-
nes de proximidad a la agonfa se comportarian de un modo
semejante; la administracion de liquidos y nutrientes a través
de dispositivos médicos no sélo puede prolongar el proceso del
morir®, sino ser causa de malestary angustia, e incluso obligar
a prolongar hospitalizaciones poco deseadas.

El establecimiento de protocolos y unidades de cuidados pa-
liativos ha contribuido a modificar estas pautas de tratamiento.
Pueden aliviarse ciertos sintomas, como la sed o la sequedad
de boca, con otras medidas®.

Situaciones incompatibles con la
supervivencia a largo plazo cuya existencia se
asocia a una carga significativa y continuada:
fracaso intestinal permanente y algunas
cardiopatias congénitas complejas

De todos los puntos que los autores recogen en su documento,
éste es el mas alejado de la practica clinica habitual, de la /ex artis.

En los pacientes con fracaso intestinal permanente, ya sea
por malformaciones congénitas o por causas traumaticas, el
tratamiento es la NP prolongada o el trasplante intestinal. Los
autores, citando s6lo dos articulos publicados en 2001 y 2002,
justifican la posibilidad de no iniciar o retirar la NA ante una
elevada tasa de complicaciones en el caso de la NP domicilia-
ria, y ante una alta morbimortalidad en el caso del trasplante.
En las series de grupos con gran experiencia, la tasa de super-
vivencia a los 5y 10 afios para nifios con sindrome de intestino
corto, dependientes de forma permanente de la NP, es superior
al 80%3>% Para el trasplante intestinal las cifras son del mis-
mo orden3”-3,

En las cardiopatias congénitas complejas se da una situa-
cion similar. El dnico tratamiento posible no es el trasplante
cardiaco; de hecho, el trasplante cardiaco neonatal es excep-
cional por la escasez de donantes. La solucién quirdrgica actual

pasa por intervenciones secuenciales que llegan a obtener ta-
sas de supervivencia a los 5 afios superiores al 70%%94.

Los comentarios sobre la retirada del soporte nutricional en
las situaciones sefialadas anteriormente no sélo estan aleja-
dos de la practica habitual, sino que pueden llegar a constituir
una mala prdctica, con las repercusiones éticas y legales que
ello conlleva.

En las paginas finales se hacen algunas consideraciones so-
bre el peligro que podrian implicar los consejos que se dan en el
documento para los pacientes discapacitados: privarles de trata-
mientos médicos necesarios. Aunque se reconoce este peligro,
los autores vuelven a sefialar que la propia discapacidad no es
razén suficiente para recibir NA. Algunos grupos han disefiado
planes personales de reanimacion para pacientes con enferme-
dades potencialmente mortales y gran discapacidad para ayudar
a la toma de decisiones en situaciones de riesgo vital*2. También
se hacen algunos comentarios sobre el papel de los padres en la
toma de decisiones y sobre las cuestiones legales que se han
suscitado ante algunos casos en pacientes adultos.

Comentario final

Las decisiones éticas, cuando ademéas conllevan resultados
irreparables (p. ej., la muerte), deben tomarse con extrema pru-
dencia. En la base de cualquier toma de decision ética, como
en la de las demés decisiones médicas, estan los conocimien-
tos cientificos aceptados (lex artis). Su desconocimiento es
causa de una ignorancia «culpable».

En el proceso de informacién para la toma de decisiones hay
que proporcionar una informacion veraz. Desgraciadamente, el
articulo referido carece de rigor en algunos de sus supuestos,
muy alejados de los conocimientos cientificos actuales. Puede
confundir al profesional en su formacion sobre las cuestiones
éticas del soporte nutricional en pediatria. Il
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Resumen

La telangiectasia nevoide unilateral se define por la aparicion
progresiva de telangiectacias localizadas de manera blaschkoi-
de o unilateral en un dermatoma cuténeo, habitualmente en la
cabeza, el cuello y los miembros superiores. Las lesiones sue-
len comenzar en torno a la pubertad y son mas habituales en
pacientes de sexo femenino. Es una patologia benigna con re-
percusiones meramente estéticas, pero en ocasiones puede
asociarse a hepatopatia o a enfermedades autoinmunes, como
el lupus eritematoso sistémico. El tratamiento consiste en la-
ser colorante pulsado.

©2012 Ediciones Mayo, S.A. Todos los derechos reservados.
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Abstract

Title: Unilateral nevoid telangiectasia

Unilateral nevoid telangiectasia is a disorder characterized by
a progressive occurrence of telangiectases on the skin. They
are usually arranged in an unilateral or Blaschkoid pattern on
the head, the neck or the upper limb. The disease appears
around puberty and has a female predilection. Unilateral ne-
void telangiectasia is a benign disorder but it has also been
described in association with hepatopathy or with a connective
tissue disease like lupus erythematosus. The pulsed dye laser
is the treatment of choice.
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Caso clinico

Presentamos el caso de una adolescente de 14 afios de edad,
sin antecedentes de interés, que acude a nuestra consulta de-
bido a la aparicion en los Gltimos 3 afios de lesiones puntifor-
mes eritematosas asintomaticas que han ido aumentando en
ndmero progresivamente. En la actualidad se localizan en la
cara externa del brazo y el antebrazo izquierdos (figura 1) hasta
la cintura escapular, afectandose también la escapula izquier-
day la zona torécica cercana a la clavicula izquierda (figura 2).

En la exploracién presenta numerosas maculas puntiformes
formadas por un centro eritematoso-violaceo que desaparece
con la presion, y del que parten vasos sanguineos de pequefio
tamafio y tortuosos. Las mucosas estan respetadas y no hay
lesiones a distancia. Se aprecia también en las mismas locali-
zaciones, y s6lo en determinadas posiciones del brazo, un eri-
tema difuso y parcheado tipo livedo reticular (figura 3).

Se realizd una biopsia cutanea de las lesiones puntiformes,
en la que se apreciaba Gnicamente una dilatacién de los capi-
lares en la dermis papilar y media. Ademas, se realizé una eco-
Doppler del miembro superior izquierdo, con resultados norma-
les. La analitica general, que incluyé hemograma, bioquimica y
determinaciones hormonales, resulté normal.

La paciente fue diagnosticada de telangictasia nevoide uni-
lateral, y en la actualidad est& pendiente de tratamiento con
laser colorante pulsado.

Figura 1. Telangiectasias distribuidas metaméricamente
en el miembro superior izquierdo

Discusion
La telangiectasia nevoide unilateral es una entidad infrecuente

que aparece habitualmente en pacientes de sexo femenino en
torno a la pubertad, aunque se han descrito casos congénitos.

Cursa con una aparicion progresiva de dilataciones capilares
permanentes en la dermis papilar y media. Clinicamente se ma-
nifiesta como telangiectasias, o «arafas vasculares», que son
maculas puntiformes de las que parte una pequefia red de vasos
sanguineos. Caracterfsticamente, las telangiectasias blanquean
con la presién, ya que no hay una lesién en la pared vascular y,
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Figura 2. Detalle de la afectacion de la escapula izquierda

por tanto, tampoco extravasacién hematica. No se conoce la
causa de la aparicion de las telangiectasias en esta localizacién
unilateral blaschkoide. Se han demostrado niveles elevados de
receptores de estrdgenos y progesterona en las lesiones, pero
no es un hallazgo constante’. La causa de esta alteracion podria
ser una mutacién somatica que originara un mosaicismo, que se
harfa evidente en momentos de relativo exceso de estrégenos
sanguineos?. Se han descrito defectos asociados, tanto morfo-
l6gicos como funcionales, de la microcirculacion local®, como
demuestra también la presencia de livedo reticular en esta pa-
ciente. Otras teorfas postulan un papel de las prostaglandinas o
los factores estimuladores de la angiogénesis.

Aunque la telangiectasia nevoide unilateral suele comenzar
en torno a la pubertad en pacientes sanas, puede aparecer
también en adultos en situaciones que asocien un aumento de
estrégenos circulantes, como el embarazo, la toma de anticon-
ceptivos orales o en el contexto de cirrosis hepéatica secundaria
a alcoholismo o infeccién por virus de la hepatitis C.

No es infrecuente en pacientes con enfermedades reumato-
l6gicas, como el lupus eritematoso sistémico. En estos casos
podria relacionarse con alteraciones de la musculatura para-
vertebral que, secundariamente, producirfan una irritacion cré-
nica de las raices nerviosas con una dilatacion secundaria de
los vasos dérmicos®.

El diagnéstico diferencial se establece con las siguientes
entidades®;

e Secuelas telangiectasicas del lupus neonatal. Aparecen habi-
tualmente en zonas fotoexpuestas y no tienen una distribucion
blaschkoide. Las madres de estos nifios suelen tener anticuer-
pos positivos anti-SSA y, menos a menudo, anti-SSB.

e Telangiectasia macularis eruptiva perstans. Es un tipo de
mastocitosis poco frecuente en los nifios; cursa con maculas
y papulas algo infiltradas que no suelen blanquear con la
presion. En el examen histoldgico pueden observarse abun-
dantes mastocitos.

Figura 3. Alteracion de
la vascularizacién asociada
con livedo reticular

e (utis marmorata telangiectasico congénito. Es una anomalia
congenita en la que aparecen zonas de livedo reticular o ra-
cemosa y telangiectasias. Estas disminuyen con el tiempo,
pero no llegan a desaparecer, y pueden desembocar en dlce-
ras cronicas en la edad adulta.

e Ataxia-telangiectasia, o sindrome de Louis-Bar. Es una enfer-
medad neurovascular de herencia autosémica recesiva, que
se produce por la mutacién del gen ATM localizado en el cro-
mosoma 11. Hay un error en la reparacién del ADN fotodafa-
do con un envejecimiento prematuro. En torno a los 3 afios de
edad comienzan a desarrollarse telangiectasias en la conjun-
tiva ocular y en otras localizaciones, como la cara y el cuello.
La ataxia cerebelosa aparece hacia los 2 afios de edad.

e Sindrome de Rendu-Osler-Weber, o telangiectasia hemorra-
gica hereditaria. Cursa con la aparicion progresiva en la piel,
y caracteristicamente en las mucosas, de telangiectasias
que suelen sangrar, dando lugar a epistaxis de repeticién,
sangrado digestivo y hemorragia alveolar.

El tratamiento de la telangiectasia nevoide unilateral puede
hacerse, si se desea, por motivos estéticos con laser de colo-
rante pulsado. N
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Resumen

Entre las fuentes de informacién bibliografica con las que
cuentan los pediatras se encuentran las bibliotecas digitales y
virtuales que, aungue son menos conocidas que otros recursos
como las bases de datos cientificas o las revistas, aportan una
valiosa informacion al profesional de la pediatria. Tras estable-
cer la diferencia terminoldgica entre ambos recursos, se pre-
senta una seleccién de cuatro de ellas: la Biblioteca Virtual de
Salud del Instituto de Salud Carlos Ill de Madrid, la Biblioteca
Virtual de la Organizacién Panamericana de Salud, dependien-
te de ésta junto con la Organizacién Mundial de la Salud, la
Biblioteca del Virtual Pediatric Hospital y la Vanderbilt Pedia-
tric Interactive Digital Library, de la Vanderbilt University Me-
dical Center de Tennessee. En este trabajo se detallan las
principales funcionalidades, recursos, aplicaciones y conteni-
dos més interesantes que aporta cada una de ellas.

©2012 Ediciones Mayo, S.A. Todos los derechos reservados.

Palabras clave

Biblioteca virtual, biblioteca digital, fuentes de informacién
bibliogréfica

Abstract

Title: Sources of bibliographic information (VIIl). The digital and
virtual libraries

Among the sources of bibliographic information with which pe-
diatricians have found the digital and virtual libraries are less
known than other resources such as scientific databases or jour-
nals but these resources provide valuable information on profes-
sional pediatrics. After establishing the difference in terminology
between the two resources, we present a selection of four of
them: Virtual Health Library of the Health Institute Carlos IIl de
Madrid, the Virtual Library of the Pan American Health Organiza-
tion dependent on this together with the World Health Organiza-
tion, the Library of Virtual Pediatric Hospital and the Vanderbilt
Pediatric Interactive Digital Library at Vanderbilt University Me-
dical Center in Tennessee. We describe the main features, apli-
cations and interesting content that brings each of them.

©2012 Ediciones Mayo, S.A. All rights reserved.

Keywords

Virtual library, digital library, bibliographic information sources

Introduccion

Desde que Internet se ha instalado en nuestras vidas, los re-
cursos con los que cuentan los profesionales de la salud han
aumentado en ndmero y en variedad. En la actualidad, es posi-
ble consultar los contenidos de las revistas cientificas en for-
mato electrénico, realizar bdsquedas en bases de datos espe-
cializadas o mantenerse actualizado a través de los diferentes
portales o blogs creados por especialistas en un area médica.
Las bibliotecas virtuales y las digitales son, quiza, menos cono-
cidas que el resto de los recursos mencionados, pero no por
ello son menos interesantes.

En primer lugar, es necesario realizar una aclaracion termi-
noldgica, ya que es frecuente emplear como sinénimos ambos
términos cuando en realidad no lo son. Segun la Association of
Research Libraries (ARL)" de Estados Unidos, nos referimos a

«biblioteca digital» cuando hablamos de un ente que no se en-
cuentra aislado, sino que generalmente contiene varias colec-
ciones que han sido creadas o administradas por distintas or-
ganizaciones. Ademas, requiere un conjunto de tecnologfas
especificas que permitan compartir y enlazar recursos que es-
tan dispersos y que contienen objetos digitales que no tienen
por qué ser suministrados en formato impreso. Tramullas? pre-
cisa ain mas esta definicién y aclara que en ningln caso nos
podemos referir a biblioteca digital para describir un conjunto
de documentos digitalizados, sino que se ha de englobar el
conjunto de operaciones incluidas en el ciclo de vida del docu-
mento y, sobre todo, ofrecer servicios de valor afiadido al usua-
rio final del sistema.

En cambio, cuando hablamos de una «biblioteca virtual» nos
estamos refiriendo a una biblioteca que no tiene su homéloga
en el mundo fisico y que emplea las tecnologias para, a través

Correspondencia: C. Navarro-Molina. Unidad de Informacion e Investigacion Social y Sanitaria. Universidad de Valencia. Palacio de Cerverd. PI. Cisneros, 4.

46003 Valencia. Correo electrénico: Carolina.Navarro@uv.es
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de una interfaz, simular una en la que se reinen documentos
que no pertenecen a una sola coleccién, como sefiala Landoni®.

A continuacion se presentan un conjunto de hibliotecas vir-
tuales y digitales especializadas en pediatria o de caracter
general pero con contenidos especializados en esta area.

Biblioteca Virtual en Salud (BVS)
[http://bvsalud.isciii.es/php/index.php]

Recurso electrénico en el que participa el Instituto de Salud
Carlos Ill de Madrid®, en colaboracion con la Organizacién Pa-
namericana de Salud®y la Organizacion Mundial de la Salud’.
El Centro Latinoamericano y del Caribe de Informacién en Cien-
cias de la Salud® es el encargado de coordinar este proyecto y
proporcionar una interfaz de consulta homogénea, asi como de
realizar |a seleccion de la informacién y documentacion con un
criterio comUn de calidad y rigor cientifico.

Se puede acceder a consultar las diferentes BVS por teméti-
ca o por el pafs encargado de su elaboracion, ya que cada uno
de los que integran esta red tiene encomendado desarrollar un
area de especializacion concreta.

Argentina es el pafs al que corresponde el drea de pediatria,
y desde este portal ofrece acceso a bases de datos bibliografi-
cas, referenciales o a texto completo, ademéas de directorios,
enlaces a revistas a texto completo on /iney enlaces de interés
(figura 1).

Préximos eventos T

e ——

Otro recurso interesante dentro de esta red es el mddulo
AIEPI (Atencidn Integrada de las Enfermedades Prevalentes
de la Infancia)?, coordinado por la Sociedad Argentina de Pe-
diatria. Entre los objetivos de esta iniciativa figuran la reco-
gida de la informacién dispersa sobre el tema y facilitar la
interaccion entre profesionales y organizaciones. Desde esta
direccion es posible acceder a una seleccion de materiales
que pueden descargarse en formato pdf y a algunos recursos
multimedia (figura 2).

Finalmente, dentro de este grupo estd el recurso de la BVS
Mujer, Materna y Perinatal'®, que aunque no es especifico del
area de pediatria, dispone de algunos recursos que pueden ser
de interés en el acceso tematico a sus contenidos.

Biblioteca Virtual de la Organizacion
Panamericana de Salud’ [http://www.paho.
org/spanish/ad/fch/ca/adolpubs.htm]

Es un recurso elaborado por la Unidad de Salud del Nifio y del
Adolescente (CA)™ dependiente de la Organizacion Panameri-
cana de la Salud/Organizacién Mundial de la Salud (OPS/0MS)
y responsable de las acciones destinadas a mejorar la salud, el
crecimiento y el desarrollo integral de nifios y adolescentes de
0-19 afios en América.

Dispone de una coleccion de documentos, consultables en
formato pdf y clasificados en once areas tematicas: abogacia,
comunicacion social, estadisticas, familia, género, herramien-
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Figura 2. £jemplo de material multimedia disponible a través
del médulo AIEPI

tas de evaluacion, participacion juvenil, resiliencia, salud se-
xual y reproductiva, violencia y otros temas (figura 3).

Virtual Pediatric Hospital’®
[http://www.virtualpediatrichospital.org/]

Esta hiblioteca virtual mantenida por dos pediatras de la Uni-
versidad de Wayne, Donna y Michael d'Alessandro, esta en
funcionamiento desde 2006 y orienta sus contenidos no sélo a
profesionales de la salud, sino también a pacientes y estudian-
tes, con un claro objetivo didéctico.

Tanto la interfaz como los contenidos estan en inglés. Desde
esta web se proporciona acceso a libros de texto para pacien-
tes y pediatras, asi como enlaces a 0tros cinco recursos espe-
cializados més (figura 4):

e Searching Pediatrics': buscador especializado para busque-
das sobre documentos pediatricos sujetos a la revisién por
pares.

e Pediatrics Commons'®: comunidad especializada de pediatria
para el intercambio de conocimiento.

e General Pediatrics'®: acceso a una coleccion de recursos es-
pecializados (libros de texto, colecciones de revistas pedia-
tricas y MEDLINE, entre otros).

e Pediatric Education': proporciona informacion sobre casos
clasificados por enfermedad, sintomas, especialidad o fe-
cha.

e Pediatric Radiology'®: acceso a materiales y recursos espe-
cializados en radiologia pediétrica (figura 5).
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Figura 3. Bisqueda tematica en el portal de la Organizacién
Panamericana de la Salud

Vanderbilt Pediatric Interactive Digital
Library™ [http.//www.vanderbiltchildrens.org/
interior.php?mid=3799]

Esta web, mantenida por el Departamento de Pediatria de la
Vanderbilt University Medical Center de Tennessee (Estados
Unidos), ofrece una recopilacién de textos y otros recursos es-
pecificos del &rea de pediatria de temética diversa (nutricién,
genética, metabolismo, medicina del adolescente, alergologia
e inmunologfa, etc.), enfocados a proporcionar informacion a la
familia del paciente. Incluye un listado de enlaces de interés
relacionados con el tema.

Existe también en este mismo portal una biblioteca multime-
dia, a la que se accede desde el apartado News&Events y pro-
porciona acceso a una interesante coleccion de materiales en
formato de video, audio o diapositivas (figura 6).

Panorama de las bibliotecas digitales
y virtuales en pediatria

A pesar de que los recursos de informacién en la web para pe-
diatras son numerosos, en este articulo sélo se han recogido los
que formalmente pueden acogerse a las definiciones de biblio-
tecas digitales o virtuales expuestas al principio de este articulo.

El nimero de hibliotecas virtuales y digitales de pediatria no
es muy elevado si lo comparamos con otro tipo de recursos,
como los directorios o listas de recursos, blogs y listas de dis-

25



Acta Pediatr Esp. 2012 70(1): 23-27

Figura 4. Pdgina de inicio del Virtual
Pediatric Hospital y secciones desde
las que se accede a los recursos
especializados

Vistaal Pediatric Hospital s a digital Boeary of pediatrc information

Pediatric Textbooks For Patients

« Pedisric Common Cuestions Cruick Asswers r|
Teen Questions Quick A

Acceso a los recursos
especializados

atients - A telkng

Peg

About the Virtual Pediatric Hospital™

» AboutUs
Erequenshy Asked Questions

.
« Coatact Us

Virmual Pedistric Hompita™ is the Appressice’s Asustant™ \
Last revised on Apeil 20, 2009

Related Digital Libraries

SemchogPeden: ST . Fr

Prchsen: Cormemons - 8 commeuny of pediseric lemsing. tencking. sharng sed colaborssion

GeperalPediatrics o - the peneral pediatrician's view of the Internet

PeddaricEdoces - a pediaic Sgunl » PN | TRy i ik

PedisricRadiology com - a pediatric radiology and pedistric imaging digial Berary

= Asstomv Atlases - o digial Borary of mstomy

« BiodefraseF ducssion ceg - 8 biodefense digin! Bbrary nnd collsbestory
oo Bocace of ey " !

s £omL- A o srudesss of medicme &

Correlapaedia - A Correlative Encyclopedia of Pediatric ugm (Pt J 00 cubicrks [ |
Imaging, Surgery, and Pathology
ABOUT  DUL  FINDA  GEITING  cppoe FAMILY  HEMTH  NEWSE FOR HEALTH

at Vanderbilt US  SHVICES DOCTOR  HERE RESOURCES  GSAFETY  EVENTS  PROFESSIONALS
Michael P, D" Alessandro, M.D. Hoalh & Wellars LB i e | s P » e Pt a8
Professor of Radiclogy d 4 = Fou Parenty
Pediatric Radiology Section “General Health For Parents - Medical Problems I <o |
Department of Radiclogy e ctioms
The University of lowa * Emotioms & Behindor [T ——

; | ol
Steven J. Fishman, MLD. _GM::F:::"‘"' ¥ Mfrkis & Mheumatolog Condiions M E!Ijl ol PI'I:II}' | ems
Assistant in Surgery -:dm‘m ¥ axnma
Deparument of Swgery Gaesifrat Laskng e
Chidren's Hospital, Boston ':':::I':;H'_ e ard Bens S A, ko, e, e, TS, lsp TR,
Assistant Professor g s nd mach marm
T

Harvard Medical School { : | ; s
Deborah E. Schofield, MLD. et ¥, i « First i & Safery
Associate Profiessor of Pathology - B | Dacters & Haspitals
University of Southern California School of i  En Espaiiel
b 3 - «Far Kids
m=d “FarT [P —
Staff Pathologist sem Tl
Clil ."' ldl.“l i » Concer & Tamars

Furst Published
Last Revised January 23, 2001

Peer Review Starus: Intemally Peer Reviewed
Auguat 1987

» Genetic, & Wetabolic Condtions

Table of Costeats > et & Bt Vaes

» Hisney & Lirinary System

- Lowring Dinsi dees.

For additional pediatric radiology resources on the Internet see PediatricRadiology com by Michael P e
D' Alessandro, M.D. - Senal & epra0uETIve System

» Slees Dworders.
For additional radiology resowces on the Internet see SearchingRadology com and
RadiologvE ducation com by Michael P. D' Alessandro, M D.

A ChociR @ Calkgeny Ie dhaplay artche it

Figura 5. £jemplo de uno de los documentos a los que se puede Figura 6. Acceso temdtico a la informacion para padres que
acceder desde Pediatric Radiology ofrece la Vanderbilt Pediatric Interacticve Digital Library



Fuentes de informacion bibliografica (VIII). Las bibliotecas digitales y virtuales en pediatria. C. Navarro-Molina, et al.

cusion, entre otros. Sin embargo, la informacién que proporcio-
nan es de gran interés para los profesionales, y la tendencia
creciente a publicar en formatos digitales puede propiciar un
cambio en esta situacion.

La seleccion que se ofrece permite hacerse una idea de la

heterogeneidad de los recursos en cuanto a su enfoque (alta-
mente especializado, didactico, dirigido a padres, jovenes,
profesores, familiares del paciente, etc.) y también en los for-
matos en que se sirve la informacién (articulos, videos, image-
nes, transparencias, etc.). [l
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Bronquiolitis obliterante postinfecciosa
con presentacion radiolégica como

pulmadn hiperclaro unilateral

A.J. Pérez Aragon', E. Pérez Ruiz?, FJ. Pérez Frias?, R. Gil Gémez?, A. Tejero Hernandez?
THospital Materno-Infantil «Virgen de las Nieves». Granada. 2Unidad de Neumologia Pediatrica.

Hospital «Carlos Haya». Malaga

Resumen

El sindrome de Swyer-James McLeod, o pulmén hiperclaro uni-
lateral idiopatico, es una entidad fundamentalmente radioldgi-
ca caracterizada por una hiperclaridad de uno o més Iébulos, o
de un pulmén entero. El tamafio pulmonar puede ser normal o re-
ducido. Existe una desviacién mediastinica hacia el lado afec-
tado durante la inspiracién, con disminucién del movimiento
diafragmatico homolateral; se observa una escasa vasculariza-
cién del pulmén, con un patrén broncogréfico peculiar, que
puede acompafarse, como en este caso, de bronquiectasias.

Se presenta el caso de un varén diagnosticado a los 2 meses
de vida de bronquiolitis, que evolucionarfa hacia el desarrollo de
este sindrome.
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Abstract

Title: Postinfective obliterative bronchiolitis presenting as a
hyperlucent lung

Swyer-James MclLeod syndrome or unilateral hyperlucent
lung is basically a radiologic entity, defined by one or more hy-
perlucent lung lobus, or a complete hyperlucent lung. Lung size
may be normal or reduced. There is a mediastinal deviation
towards the affected hemithorax during inhalation and a limited
diaphragmatic movement. Poor lung vascularization is also apre-
ciated and a characteristic bronchographyc pattern. It may be
associated to bronchiectasias as it happened in our patient.

We introduce a case of a two months old male infant diag-
nosed of serious RSV + bronchiolitis, needing intensive care.
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Introduccion

El pulmén hiperclaro unilateral es un sindrome radiogréfico que
comprende diferentes entidades entre las que hay que hacer el
diagnéstico diferencial, una vez descartadas las debidas a fac-
tores técnicos, como las anomalias de los tejidos blandos, la
patologfa pleural y varias enfermedades intrapulmonares que
afectan a las arterias pulmonares, las vias respiratorias o al
parénquima. El tamafio pulmonar puede ser normal o reducido,
y existe una desviacién mediastinica hacia el lado afectado
durante la inspiracién, con disminucién del movimiento dia-
fragmatico homolateral; se observa una escasa vascularizacién
del pulmén afectado, con un patrén broncogréafico peculiar.

Caso clinico

Segundo gemelo varén, nacido por cesarea a las 35 semanas
de gestacion. La madre era fumadora habitual de cannabis y

Fecha de recepcién: 27/01/10. Fecha de aceptacion: 17/06/10.

presentaba hepatitis B en el primer trimestre de la gestacion.
El liquido amni6tico estaba tefiido. En el test de Apgar se obtu-
Vo una puntuacién de 5-8. Se realizé una reanimacion tipo 2. El
peso del recién nacido fue de 2,350 kg y la talla de 48 cm. Fue
ingresado en la unidad neonatal por presentar al nacer una
insuficiencia respirataria (Silverman 4), y precis6 la aplicacion
de oxigeno al 40%. En el estudio radiografico de térax se cons-
tat6 la presencia de liquido libre en el parénquima pulmonar
derecho, que se diagnosticé como pulmén himedo neonatal.
En los dias siguientes al ingreso, el paciente presento ictericia
neonatal que precisé fototerapia, y fue dado de alta a los 15
dias de vida, con un control radiografico de térax sin anomalias
evidentes.

Reingresd a los 2 meses por presentar una dificultad respi-
ratoria progresiva, en el contexto de un cuadro catarral, que se
diagnosticé de bronquiolitis VRS(+) y se inicié tratamiento con
[3,, corticoides y adrenalina nebulizados, sin que el paciente
experimentase mejorfa. En el estudio radiografico de térax pre-
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Figura 1. Electrocardiograma de un recién nacido con fldter
auricular (25 mm/s y 10 mm/mV) y una frecuencia auricular
de 380 lat/min con conduccion AV 2:1, 2:4

sentaba atelectasias segmentarias en el pulmén derecho, con
un notable atrapamiento aéreo en el pulmén izquierdo, una
desviacion del mediastino hacia la derecha y signos de pulmén
crénico. A las 48 horas se aprecié un empeoramiento progresi-
vo, con taquipnea de 80 respiraciones por minuto, incremento
de la afectacion ventilatoria, cianosis labial, marcada disminu-
cion del murmullo vesicular y crepitantes bilaterales, por lo que
fue trasladado a la unidad de cuidados intensivos pediatricos
(UCIP) por presentar una insuficiencia respiratoria aguda. En el
control radiogréafico de térax se afiadi6 a las imagenes previas
un patrén alvéolo-intersticial bilateral, precisando soporte ven-
tilatorio con ventilacion asistida durante 11 dias, correcciones
hidroelectroliticas por hiponatremia y transfusién de concen-
trado de hematies. Se realizé una tomografia computarizada
(TC) de térax, que puso de manifiesto una importante pérdida
de volumen en el pulmén derecho, sobre todo en el I6bulo su-
perior, asf como atelectasias focales en el I6bulo inferior, con
presencia de una bulla en la regién parahiliar derecha (figura 1);
el pulmén izquierdo estaba normal. Los resultados del ecocar-
diograma fueron normales. El paciente permaneci6 ingresado
un total de 6 meses, durante los que persistieron los hallazgos
auscultatorios de disminucion del murmullo vesicular en el he-
mitérax derecho y crepitantes bilaterales.

Durante las sucesivas revisiones en régimen externo que se
realizaron con posterioridad se constaté, a los 12 meses de
edad, la persistencia radioldgica de un pulmén derecho hiper-
claro con hiperinsuflacion del pulmén izquierdo y un desplaza-
miento homolateral de estructuras mediastinicas, que fue
diagnosticado de pulmdn hiperclaro unilateral (sindrome de
McLeod).

El paciente evolucioné de forma aceptable desde el punto de
vista clinico, realizando las actividades diarias acordes a su
edad y sin precisar nuevos ingresos hospitalarios, a pesar de la
manifiesta disminucién del murmullo vesicular. En la radiogra-
fia se observé la presencia de bronquiectasias, fundamental-

mente cilindricas, que predominaban en el I6bulo inferior dere-
cho, aunque también se apreciaban en los restantes l6bulos
pulmonares; la vascularizacion pulmonar aparecia discreta-
mente disminuida en algunos segmentos.

Actualmente, con 8 afios de edad, el nifio presenta un retra-
so ponderal evidente, con un peso de 18 kg (P3), una talla de
118 cm (P25) y un patrén mixto restrictivo-obstructivo en la
espirometria forzada (FVC del 68% y FEV, del 57%). Las lesio-
nes en la TC de térax son similares a las descritas con anterio-
ridad.

Discusion

La primera descripcion acerca de esta entidad fue realizada en
1953 por Swyer y James', que publicaron el caso de un nifio de
6 afos de edad con repetidos episodios de bronquitis, bronco-
neumonias y unas lesiones caracteristicas en el estudio radio-
grafico de térax, estableciendo las bases de lo que actualmen-

te constituye este sindrome. Un afio después, McLeod? publicé
9 casos mas.

El sindrome de Swyer-James McLeod (SJM) es una enferme-
dad poco frecuente y compleja, caracterizada radiograficamen-
te? por la hiperclaridad de un pulmén, un I6bulo o una parte de
él, debida a la estructura vascular pulmonar anormal y a la
distension de los espacios alveolares, que puede acompafiar-
se, como en este caso, de bronquiectasias®. La etiologia se
atribuye a una enfermedad adquirida tras una bronquiolitis y/o
neumonia virica diagnosticada en la infancia.

Actualmente, el SUM se considera como una forma de bron-
quiolitis obliterante que ocurre tras una infeccién pulmonar en
la infancia por adenovirus tipo 7, sarampion, pertussis®, tuber-
culosis y micoplasma®, entre otros. La aspiracion de cuerpo
extrafio, la irradiacion y la ingesta de hidrocarburos’ son otras
causas que cabe tener en cuenta (tabla 1). La mayoria de los
casos aparecen después de uno o varios episodios de neumo-
nia, y se puede incluir en este trastorno una vasculitis oblite-
rante, lo que explicaria la gran disminucion de la perfusiony de
las marcas vasculares en el lado afectado.

Como se recoge en la bibliografia, este caso corrobora la
etiologia infecciosa del SUM: el nifio presentd a los 3 meses de
edad una bronquiolitis VRS(+) severa, por lo que precisé ingre-
so en la UCIP, con sobreinfeccién respiratoria posterior y apari-
cién de bronquiectasias centrales de tipo cilindrico que persis-
tieron en ulteriores revisiones.

Los resultados de las pruebas de funcién pulmonar varian
con la proporcién de pulmén afectado. En este caso, la espiro-
metria realizada en el (ltimo afio presentaba una afectacion de
la mecanica ventilatoria y un patrén mixto con escasa mejorfa
respecto a anteriores estudios (FVC del 69% y FEV, del 54%).

En general, las manifestaciones radiogréficas se reconocen
con facilidad, caracterizandose por una hiperclaridad pulmonar
unilateral o lobar, originada por la alteracién en la perfusion
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Pulmén hiperclaro unilateral®
1. Volumen pulmonar aumentado:

A. Con atrapamiento aéreo:

e Cuerpo extraio

© Compresion bronquial

e Enfisema lobar congénito

o Atresia bronquial

® |mdagenes quisticas:

— Malformacién adenomatoidea quistica
— Tuberculosis pulmonar

B. Sin atrapamiento aéreo:

o Atelectasia

® Exéresis

e Cicatriz pulmonar

2. Volumen pulmonar normal o reducido:
A. Con atrapamiento aéreo:

o Sindrome de Swyer-James McLeod

B. Sin atrapamiento aéreo:

e Agenesia de la arteria pulmonar
e Hipoplasia de la arteria pulmonar
e Tromboembolia pulmonar

junto con el mayor atrapamiento aéreo del pulmén afectado
durante la espiracién. Es un signo radiolégico imprescindible
para el diagndstico, reflejo de la obstruccion de las vias respi-
ratorias, y de utilidad para diferenciar este sindrome de otros
trastornos que pudieran dar origen a la hiperclaridad unilateral
o lobular®.

El diagndstico diferencial habria que establecerlo con lesio-
nes parcialmente obstructivas intrabronquiales, que pudieran
originar iméagenes radiol6gicas®'? similares al sindrome que
nos ocupa, y esta indicada la realizacién de una fibrobroncos-
copia, aunque actualmente la TC helicoidal'" también constitu-
ye un método rapido y fiable para establecer el diagnéstico del
SJM, puesto que nos permite realizar reconstrucciones tridi-
mensionales del &rbol bronquial, a la vez que efectuar estudios
angiogréaficos, y puede ser igualmente efectiva, pero adn no
esta disponible en muchos centros hospitalarios.

Todavia no se ha establecido un tratamiento especifico del
sindrome que nos ocupa, salvo las medidas sintomaticas, el
adecuado uso de antibiéticos y, como neumopatia crénica, las
medidas profilacticas recomendadas habitualmente. Tal es el
caso de las vacunaciones antigripal y antineumocécica, junto
con el calendario vacunal habitual'2.

En cuanto al pronéstico, éste es bueno cuando no hay enfer-
medad asociada, y los sintomas pueden disminuir con el paso
del tiempo. El nifio del caso presentado tiene actualmente

8 afios de edad y realiza una actividad fisica diaria aceptable
para su edad, aunque presenta una lenta mejorfa en los contro-
les espirométricos; contina las revisiones semestrales en
nuestra unidad de neumologia infantil.

Conclusiones

1. Dada la severidad del SUMy la importancia del tratamiento
precoz y enérgico de las infecciones pulmonares y las lesio-
nes asociadas para su correcta evolucién y mejoria pron6s-
tica, hemos de pensar en su diagnéstico ante infecciones
respiratorias crénicas, sobre todo durante el periodo neona-
tal y la primera infancia.

2. La TC tordcica helicoidal constituye un método répido y fia-
ble para el diagnéstico, ya que permite realizar reconstruc-
ciones tridimensionales del arbol bronquial y estudios angio-

graficos. I
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Manejo clinico de la epidermolisis ampollosa distrofica
hereditaria: a propdsito de un caso

L. Blanquer Fagoaga, B. Garrido Garcia, L. Martinez Casimiro, M. Romero Andreu
Servicio de Pediatria. Consorcio del Hospital General Universitario de Valencia

Resumen

Las epidermolisis ampollosas son enfermedades genéticamen-
te determinadas, caracterizadas por una fragilidad excesiva de
la piel a las fuerzas de friccion. Esto ocasiona erosiones y am-
pollas, espontdneamente o ante minimos traumatismos. Todas
ellas se producen por alteraciones, hoy conocidas, en las pro-
teinas de la unién dermoepidérmica. Los pacientes afectados
requieren una atencién adecuada para mantener una buena
calidad de vida, mediante un manejo clinico muy cuidadoso,
que incluya la prevencién y el tratamiento oportuno de las mul-
tiples complicaciones asociadas, algunas de las cuales pueden
llegar a condicionar su supervivencia. Presentamos un caso de
epidermolisis ampollosa distréfica con inicio en el nacimiento,
confirmada con estudios histolégicos y ultraestructurales.

©?2012 Ediciones Mayo, S.A. Todos los derechos reservados.
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Abstract

Title: Clinical handling of hereditary dystrophic epidermolysis
bullosa: a case report

The epidermolysis bullosa constitute a group of determined
genetically illnesses characterized by an excessive fragility of
the skin to the friction forces. All of them take place for protein
alterations, today known, that intervene in the union of the
epidermis with the dermis. This leads to the formation of ero-
sion and blisters, spontaneously or before a minimal trauma-
tism. The patients suffering from this type of pathologies need
a very careful clinical handling, which propitiates them the at-
tention adapted to support a good quality of life, as well as the
prevention and opportune treatment of the multiple complica-
tions that they can present, some of which can go so far as to
threaten their life. We present of dystrophic epidermolysis
bullosa case at hirth, confirmed throughout histological and
ultrastructural studies.

©2012 Ediciones Mayo, S.A. All rights reserved.

Keywords

Epidermolysis bullosa, congenital absence of skin, clinical handling

Introduccion

Las epidermolisis ampollosas son un grupo heterogéneo de
enfermedades que suelen manifestarse en la infancia. Com-
parten una marcada fragilidad mecanica epidérmica, con for-
macién de ampollas cutaneomucosas.

Su clasificacién esta basada en la expresién clinica, el curso
evolutivo, la herencia y, fundamentalmente, el plano de clivaje
de la ampolla. Este dltimo dato se obtiene de la biopsia cuta-
nea, principal herramienta para su diagnéstico definitivo, des-
cartando otras enfermedades. La microscopia electrénica y el
marcado inmunohistoquimico determinan el subtipo™.

La clasificacién mas aceptada, basada en parametros histo-
l6gicos, describe tres tipos de epidermolisis ampollosa segin
la localizacion de la alteracion estructural: simple (intraepidér-
mica), juntural (en la membrana basal) y distréfica (alteracion
bajo la lamina densa de la membrana basal)?.

Fecha de recepcion: 10/11/10. Fecha de aceptacion: 23/11/10.

La importancia de definir la variante concreta en cada pa-
ciente radica en el enorme espectro de severidad clinica y su
variabilidad pronéstica asociada.

Presentamos un caso clinico de epidermolisis ampollosa dis-
tréfica (EAD) con inicio en el nacimiento, centrdndonos en sus
cuidados y manejo multidisciplinario.

Caso clinico

Presentamos el caso de un neonato de sexo femenino con le-
siones presentes al nacimiento. Era fruto de una segunda gesta-
cion; los padres eran consanguineos, de raza arabe, originarios
de Marruecos. El embarazo estuvo controlado y no presentd
ninguna patologia, con serologfas y ecografias normales. El
parto fue eutécico y a término, con presentacion cefalica. No
habia antecedentes familiares de alteraciones cutaneomu-
€0sas.

Correspondencia: L. Blanquer Fagoaga. Servicio de Pediatria. Consorcio del Hospital General Universitario de Valencia. Avda. Tres Cruces, 2. 46014 Valencia.
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Figura 1. Area carente de piel con pérdida de sustancia y fondo
hemorrégico en las extremidades inferiores al nacimiento

En la sala de partos se apreci6 un area carente de piel, am-
pliay bien delimitada, con pérdida de sustancia y fondo hemo-
rrgico en ambas extremidades inferiores, de los pies a las
rodillas. La paciente asociaba lesiones ampollosas periorales,
en el surco nasogeniano, el mentén y ambas mufiecas, ademas
de erosiones en la mucosa oral, incluida la lengua y las encias,
con integridad de la mucosa genital y anal.

Con las maniobras iniciales (secado, aspiracion de secrecio-
nes) se manifiesta una fragilidad mucocuténea generalizada. El
resto de la exploracion clinica por aparatos fue normal.

En el momento de su ingreso, dada la dificultad para conse-
guiry mantener las vias periféricas en zonas de piel integra, se
obtuvo un acceso vascular umbilical para asegurar un aporte
hidrico, calculado en las primeras horas de vida segin férmulas
usadas en pacientes quemados (férmula de Parkland).

Tras ser valorada la paciente en el servicio de dermatologfa,
se tomaron muestras y se realizd un seguimiento con curas
cada 48 horas, cubriendo las heridas con ap6sitos no adheren-
tes impregnados en vaselina y antibidtico tépico, fijados con
vendaje tubular. A las 24 horas de vida, tras un control analiti-
co con datos sugestivos de infeccion, se inicié antibioterapia
intravenosa con cloxacilina y cefotaxima, que se suspendi¢ a
los 10 dias ante la negatividad de los cultivos realizados (frotis
periféricos de lesiones y hemocultivo).

Inicialmente la paciente se mantuvo a dieta, a pesar de lo
cual refluyeron por la boca secreciones seroso-amarillentas
que, ahadidas a las lesiones de la mucosa oral, impedian su
alimentacién por via oral. Se aportaron fluidos intravenosos,
con nutricién parenteral total hasta el décimo dia de vida. Se
observé una mejoria progresiva con la administracién de rani-
tidina intravenosa, y se inici6 la alimentacion enteral al undé-
cimo dia de vida por goteo, evitando asf el roce de la tetina con
la mucosa oral. La nifia succionaba con tetina blanda a partir
de las 2 semanas de vida, con buena ganancia ponderal y sin
complicaciones afiadidas.

Figura 2. Lesiones ampollosas en la cara y la mucosa oral

Durante su ingreso present6 periodos de irritabilidad, por lo
que requirié una pauta combinada de analgesia con paraceta-
mol y morfina, que se pudo reducir paulatinamente hasta pre-
cisar s6lo morfina previa a las curas. Entre los examenes com-
plementarios se realizaron pruebas de imagen que descartaron
posibles anomalias gastrointestinales y genitourinarias aso-
ciadas (estenosis esofégica, estenosis uretral, atresia pildrica).

En las primeras semanas de vida desarrollé miltiples ampo-
llas de erupcién espontanea en las regiones de piel expuesta y
las zonas de roce, como los dedos de las manos, los pabellones
auriculares, las mejillas, el abdomen y la zona de friccién del
pafial, asi como distrofia ungueal con desprendimiento de las
ufias. Su evolucién global fue favorable, alternando nuevos
elementos ampollosos con las lesiones iniciales en diferentes
fases evolutivas, sin signos de sobreinfeccion.

El estudio histoldgico de la biopsia cutdnea mostré una am-
polla subepidérmica con moderado infiltrado inflamatorio vy
presencia de numerosos pelos vellosos en las porciones basa-
les del epitelio. Posteriormente, la microscopia electrénica
determiné que la ampolla se desarrollaba bajo la I&mina densa.
Esto permitié definir la variante diagnéstica, confirmando el
diagnéstico de epidermolisis ampollosa de tipo distréfico.

La paciente fue dada de alta a los 24 dias de vida, tras ins-
truir a los padres acerca de los cuidados necesarios, con con-
troles periédicos en las consultas externas de neonatologia y
dermatologia. En los meses sucesivos la paciente mantiene un
adecuado estado nutricional, pero persiste la formacion de
nuevas lesiones ampollosas, dejando cicatrices atréficas que
conducen a la fusion digital del pie derecho pese a los cuida-
dos realizados para evitarlo.

Discusion
La EAD se caracteriza por la formacién de lesiones subepidér-
micas. En el subtipo distréfico, el punto de clivaje de la ampolla
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Figura 3. a) Ampolla subepidérmica acompafiada de un discreto infiltrado inflamatorio (tincion con hematoxilina-eosina X 100). b) Ampolla
subepidérmica con presencia de la lamina densa en el lado epidérmico de la ampolla. Microscopia electrénica

Figura 4. £lementos
ampollosos en diferente
fase evolutiva. Fusion
digital del pie derecho

esta bajo la lamina densa de la membrana basal, como resul-
tado de mutaciones en el gen codificador del colageno tipo VII
(COL7A1) que forma las fibrillas de anclaje entre la subldmina
densa y la dermis*®.

El espectro clinico de las EAD determina diferentes grados
de afeccion. Se han descrito mds de 26 subtipos clinicos, desde
leves alteraciones hasta procesos mortales a corto plazo. Exis-
ten diferentes patrones genéticos: a) EAD de herencia domi-
nante, con lesiones presentes en el nacimiento o la infancia
precoz, de extension variable, aunque suelen presentar afecta-
cion de édreas localizadas, y b) formas autosémicas recesivas,
con areas mas extensas y severamente afectadas, de inicio
neonatal. Los sucesivos episodios de formacion de ampollas y
su cicatrizacion atrofica determinan la aparicién de contractu-
ras y deformidades?®.

En la actualidad no existe una terapia especifica y efectiva
para estas entidades. El amplio espectro de alteraciones cuta-
neas y extracutaneas determina su dificil manejo. Existen po-

cas referencias en la bibliografia sobre los cuidados necesarios
para la prevencion y el tratamiento de sus complicaciones evo-
lutivas®®,

Uno de los principales objetivos en estos pacientes es pre-
veniry minimizar la aparicién de nuevas ampollas. Es necesario
proteger las zonas de maximo roce, elegir ropa sin costuras o
con costuras planas, evitar pliegues en la ropa de cama o ven-
dajes, y realizar cuidados posturales. En esta paciente se usé
un colchén antiescaras. Hay que eludir el uso de materiales
que faciliten el desprendimiento de la piel, como cintas adhe-
sivas, pinzas de cordén umbilical o pulseras de identificacion
de plastico. En las lesiones se proporcionaran las mejores con-
diciones para su cicatrizacién correcta con una adecuada higie-
ne corporal y curas con la maxima asepsia, dado el elevado
riesgo de infeccion en las areas desepitelizadas. El uso de an-
tibiéticos tdpicos y sistémicos debe restringirse a periodos
cortos de tiempo, dada la facilidad de aparicién de sensibiliza-
cion cutdneay la alta tasa de resistencias bacterianas. La toma
de cultivos con antibiograma es fundamental antes de iniciar
la antibioterapia empirica.

Es importante procurar y mantener un buen estado nutricio-
nal. La mala alimentacion enteral por afectacion de la mucosa
oral y el tracto gastrointestinal, junto con la pérdida de nutrien-
tes por alteracion de la barrera cutanea, puede conllevar malab-
sorcion y desnutricion severa. La administracion de farmacos de
proteccién gastrica, la nutricién parenteral, la alimentacion en-
teral inicial por goteo y la suplementacidn vitaminica y caldrica
pueden ser algunas de las medidas que proporcionen aportes
adecuados y una correcta curva ponderal’.

La manipulacién del paciente ha de ser minima y cuidadosa,
vigilando los signos de dolor secundario a las lesiones y el
desprendimiento de la piel. Es indispensable garantizar una
sedoanalgesia adecuada a la intensidad del dolor, en situacion
basal y durante las curas y las manipulaciones. La realizacion
seriada de escalas de dolor estandarizadas, adaptadas a la
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edad del paciente, avala el uso progresivo de distintos grupos
farmacolégicos.

El pronéstico de las epidermolisis ampollosas es variable, segin
su severidad. Las posibles complicaciones crénicas asociadas a la
EAD, como pérdida de funcion de las manos v los pies (retraccio-
nes, sinequias digitales, contracturas en flexién), anemia, retraso
del crecimiento, reflujo gastrointestinal, alteraciones dentales y
corneales, afectan a la calidad de vida del paciente. El alto riesgo
de desarrollar tumores cutaneos en edades precoces, en especial
carcinomas epidermoides, nevos displasicos y melanomas, requie-
re un seguimiento exhaustivo de las lesiones cronicas, de evolu-
cion torpida o con tejido exuberante®?.

El consejo genético es esencial, una vez confirmado el caso,
especialmente en las formas severas e incapacitantes. Existen
procedimientos diagndsticos prenatales (biopsia de vellosida-
des coridnicas en el primer trimestre)*'% ¢ incluso preimplanta-
cionales, estos dltimos aln en fase experimental.

La complejidad y la variabilidad de las formas de epidermo-
lisis ampollosa hacen de ésta una enfermedad de dificil abor-
daje. Por ello, insistimos en la importancia de realizar un trata-
miento integral y multidisciplinario (aunque en ocasiones, a
pesar de ello, la evolucidn no es buena), con un manejo cuida-
doso vy especifico de cada una de las alteraciones que puedan
presentarse en esta enfermedad'"'2. Il
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Nefronia lobar aguda: a propdsito de tres casos
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Resumen

La nefronia lobar aguda (NLA) es una infeccion bacteriana lo-
calizada en el parénquima renal, escasamente descrita en la
literatura pedidtrica. Presentamos tres casos de NLA, uno de
ellos adquirido por via hematdégena. En los tres casos el diag-
nostico se realizd mediante ecografia renal.

Queremos resaltar la utilidad de la ecografia renal para el
diagndstico precoz, asi como la importancia de un adecuado
tratamiento antibiético.

©2012 Ediciones Mayo, S.A. Todos los derechos reservados.
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ecografia renal

Abstract

Title: Acute lobar nephronia: a report of three cases

Acute lobar nephronia (ALN) is an acute bacterial infection lo-
calized in the renal parenchyma, seldom described in paedia-
tric literature. We present three cases of ALN, one of them
acquired through the blood stream. In all three cases, the diag-
nosis was made by renal ultrasonography.

We highlight the utility of renal ultrasonography for early diag-
nosis and the importance of appropriate antibiotic treatment.

©2012 Ediciones Mayo, S.A. All rights reserved.

Keywords

Acute lobar nephronia, acute focal bacterial nephritis, children,
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Introduccion

La nefronia lobar aguda (NLA), o nefritis focal aguda bacteria-
na, es una patologia infrecuente en la edad pediatrica, y se
define como una infeccién aguda bacteriana localizada en el
parénquima renal no abscesificada. Histolégicamente, se dife-
rencia del absceso renal en que no existe licuefaccion ni necro-
sis del tejido renal. Por tanto, representa una infeccion inter-
media entre la pielonefritis aguda (PNA) y el absceso renal.

Fue descrita por primera vez en adultos por Rosenfield et
al.", en 1979, y el primer caso pediatrico se publicd en 1985%.
La via de infeccion habitual es ascendente a través del tracto
urinario, sobre todo si existe reflujo vesicoureteral; la via he-
matdgena es excepcional®. Clinicamente, se caracteriza por
sintomas similares a la PNA, con dolor lumbar, fiebre elevada
e importante deterioro clinico. La ecograffa renal es la mejor
técnica de imagen para el diagnéstico. El hallazgo caracteristi-
co de la NLA es la lesién focal, hiperecogénica, isoecoica o
hipoecoica de méargenes irregulares y escasamente definidos,
asociada o no a una nefromegalia significativa, con interrup-
cion de la diferenciacion corticomedular®. El diferente nivel de
ecogenicidad de la masa esta relacionado con los dias de evo-
lucién del proceso y es hiperecogénica en estadios precoces,
con posterior evolucidn a lesiones hipoecogénicas®.

El interés diagndstico de esta enfermedad se basa, por una
parte, en el diagnéstico diferencial con otras entidades, como
tumores y abscesos renales*® y, por otro lado, en la utilidad

Fecha de aceptacion: 23/09/10. Fecha de aceptacion: 9/12/10.

para el diagndstico de NLA en los pacientes con diagnéstico de
PNA con mala respuesta al tratamiento.

A pesar de que la tomografia computarizada (TC) es la prue-
ba mas sensible y especifica para el diagnéstico de esta pato-
logfa, la ecografia renal es la mejor técnica de imagen para el
diagnéstico y el seguimiento de la enfermedad, por lo que la TC
se debe reservar para los casos en que la ecografia es dudosa
y no hay una adecuada respuesta al tratamiento antibiotico®45.

El tratamiento de eleccion, segin la American Academy of
Pediatrics (AAP), se realiza con antibi6ticos i.v. durante, al me-
nos, 7 dias, y el posterior tratamiento antibiético oral durante 14
dias mas’. Sin embargo, en las escasas publicaciones al respec-
to no existe uniformidad en las pautas de actuacion terapéutica.

Casos clinicos

Presentamos tres casos de NLA, uno de ellos adquirido por via
hematdgena, con urocultivo negativo. En los tres casos el diag-
nostico se realizd mediante ecografia renal.

Caso 1

Varén de 8 afios de edad, sin antecedentes personales de interés,
salvo la aparicion de un flemén dental 2 semanas antes del ingre-
s0, que no recibié tratamiento antibidtico. Presenta fiebre alta, de
hasta 40 °C, de 48 horas de evolucién, y abdominalgia en el flanco
derecho; en la exploracion fisica destaca una pufiopercusion renal
derecha positiva. En el momento del ingreso se registraron los si-
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guientes parametros: recuento leucocitario 30.180/mm? (segmen-
tados 93%), procalcitonina 6,6 ng/mL, proteina C reactiva (PCR)
182, 6 mg/L y bioquimica sérica con funcién renal normal. El sedi-
mento urinario mostré una piuria aislada, con urocultivo y hemo-
cultivo negativos. La radiografia de térax y abdomen fue normal, y
en la ecograffa renal se apreciaba una imagen compatible con NLA
en el rifion derecho (figura 1). Se indicé tratamiento antibidtico con
cefotaxima i.v., por lo que cedi6 la fiebre al tercer dia de ingreso y
se obtuvo la normalizacién de la PCR al quinto dia (5,9 mg/L). Se
realiz6 un ecocardiograma para descartar una endocarditis, que
fue normal, asf como un estudio inmunitario con inmunoglobulinas
y subpoblaciones linfocitarias, que también fue normal. Tras 7 dias
de tratamiento i.v., el paciente completd el tratamiento domicilia-
rio con cefixima oral durante 14 dias mas. La ecografia renal a la
semana de finalizar el tratamiento antibiético fue normal.

Caso 2

Mujer de 10 afios y medio, con enuresis nocturna en el dltimo afio y
pérdidas miccionales recurrentes con urgencia miccional habitual,
compatible con vejiga hiperactiva. Presenta fiebre alta, de hasta
39,5°C, dolor lumbar derecho de una semana de evolucién y vémitos
ocasionales. En la exploracion fisica destaca dolor con la palpacion
en el hemiabdomen derecho y pufiopercusion renal derecha positiva.
En el momento del ingreso se registraron los siguientes parametros:
leucocitos: 10.140/mm3 (segmentados 76%), bioguimica sérica nor-
mal con funcién renal normal, analisis sistematico de orina y sedi-
mento urinario patolégicos, con nitritos positivos, bacteriuria y piuria
intensa. En el urocultivo se aislé E. coli sensible a gentamicina y
amoxicilina-clavulanico. EI hemocultivo fue negativo. En la ecografia
renal realizada en el momento del ingreso se apreciaba un rifion
derecho de tamafio y situacion normal, con dilatacién ureteropielo-
calicial moderada y visualizacion del uréter en toda su longitud has-
ta la entrada en la vejiga normal, asf como una lesién en el rifién
derecho, en el polo superior, de 2,6 cm de diametro, en relacién con
el foco de nefritis aguda. El rifién izquierdo era normal. A los 5 dias
de iniciar el tratamiento antibitico i.v. se repitio la ecografia renal,
persistiendo una lesién hiperecogénica en el polo superior del rifién
derecho (figura 2). Se indicd tratamiento antibiético i.v. con gentami-
cina, con lo que cedid la fiebre en 48 horas. Tras 7 dias de tratamien-
to i.v. la paciente complet6 el tratamiento domiciliario con amoxici-
lina-clavulanico durante una semana mas. La cistouretrografia
miccional seriada (CUMS) y la ecografia renal de control realizadas
a las 4 semanas fueron normales.

Caso 3

Nifia de 8 afos y 10 meses de edad, sin antecedentes personales de
interés, que presenta fiebre alta y abdominalgia referida en el flanco
izquierdo, con sindrome miccional y pufiopercusion renal izquierda
positiva. En el momento del ingreso se detectaron los siguientes
parametros: leucocitos 22.000/mm? (segmentados 90%), bioquimi-
ca sérica normal con funcién renal normal, PCR de 204 mg/L y sedi-
mento urinario patolégico con piuria intensa y sin bacteriuria. Los
hemocultivos y urocultivos fueron negativos (recogidos tras la prime-
ra dosis de antibictico). Se realizé una radiografia toracoabdominal
y una ecografia renal, que resultaron normales. Se indicd tratamien-
to i.v. con amoxicilina-clavulanico durante 5 dias, con buena evolu-
cién clinica, y se dio de alta a la paciente para completar el trata-
miento domiciliario con amoxicilina-clavulanico oral durante 5 dias
mas. Al cuarto dia de tratamiento antibi6tico enteral, la paciente
reingresé por presentar fiebre, dolor en la fosa lumbar izquierda y
mal estado general. En la exploracion fisica destacaba la pufioper-
cusion renal izquierda positiva, sin otros hallazgos resefiables. Se
realizé una nueva ecografia renal, que mostré una imagen nodular
hipoecoica de 1,5-2 cm en la regién parapiélica del rifién izquierdo,
compatible con una nefritis focal (figura 3). Los resultados del uro-
cultivo y el hemocultivo fueron negativos. Se indicé tratamiento an-
tibiético i.v. con cefotaxima durante 1 semana, con buena evolucion
de la paciente, que completé posteriormente el tratamiento con ce-
furoxima oral durante 2 semanas mas. Al finalizar el tratamiento
antibiético se realizé una ecograffa renal, que fue normal. La gam-
magraffa renal-DMSA realizada a los 6 meses del episodio fue nor-
mal (rifion derecho 47%; rifion izquierdo 53%).
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Figura 3. Caso 3: imagen nodular hipoecogénica de 2 cm
de diametro en la region parapiélica del rifion izquierdo

Discusion

La NLA es una patologia infrecuente, tanto en pacientes pediatri-
cos como en adultos. Existen pocas publicaciones en la literatura
especializada y el nimero de casos de las series es escaso. Ade-
mas, no existe uniformidad en las técnicas de imagen empleadas
para el diagndstico, ni en la duracion del tratamiento antibiético.
La técnica de imagen diagnéstica inicial debe ser la ecografia re-
nal, como se realizd en estos tres casos, reservandose la TC para
casos con mala evolucion®®. El diagnéstico suele realizarse en el
contexto de una sospecha clinica de PNA con presentacion atfpica
(caso 1), evolucién prolongada (caso 2) o desfavorable (caso 3). En
funcion del resultado de la ecograffa y de la historia clinica del
paciente, se completara el estudio con otras pruebas de imagen
de forma individualizada®®; asi, en la paciente del caso 2, que pre-
sentaba ectasia ureteropielocalicial derecha, se realizé una CUMS
para descartar un RVU, y en la del caso 3 se realizd un estudio
gammagréfico para descartar lesiones de parénquima renal dada
la evolucién mas prolongada del proceso.

Segin la AAP, la duracion 6ptima del tratamiento antibi6ti-
co para la NLA es de 3 semanas. Los autores realizaron un
estudio prospectivo con 80 pacientes pediatricos diagnostica-
dos de NLA, para establecer la duracién y la efectividad del
tratamiento antibiético comparando diferentes pautas, de 2
frente a 3 semanas, y apreciaron un menor nimero de recaidas
y fracaso terapéutico con la pauta antibiética de 3 semanas.

En nuestra serie, los tres pacientes presentaron una evolu-
cion favorable a pesar de recibir diferentes pautas antibiéticas.
Los casos 1y 3 recibieron tratamiento durante 3 semanas vy el
caso 2 recibi6 tratamiento antibidtico durante 2 semanas.

Existen pocos casos descritos en la bibliografia de NLA adqui-
rida por via hematdgena38919 y es mas frecuente en lactantes®.
A diferencia del caso descrito por el grupo de trabajo de Grana-
dos Molina et al 3, que describen un paciente con epidermolisis
ampollosa sobreinfectada y NLA, presentamos un caso de NLA
de probable origen hematdgeno, sin patologia de base, que re-

fiere el antecedente de un flemén dental 2 semanas antes del
ingreso, probablemente el foco séptico del que derivé el proceso.

Cabe destacar la elevada edad del paciente con NLA de pro-
bable origen hematégeno con respecto a lo descrito en la bi-
bliografia especializada, puesto que las bacteriemias son mas
frecuentes en el periodo lactante®.

La positividad de los urocultivos en nuestra serie fue baja (1
de 3), mediada por la circunstancia del origen hematégeno del
caso 1y el inicio previo de antibioterapia en el caso 3. El ger-
men mas frecuentemente aislado como responsable de Ia le-
sion renal en la NLA es E. co/i*88" como corresponde a una
patologia derivada habitualmente de una PNA complicada.

Conclusion

Como conclusion final, queremos sefialar la importancia de la
ecograffa renal en el diagnéstico de la NLA. Consideramos que
debe realizarse en todos los casos de PNA atipica tanto en
presentacion como en evolucion. Un diagnéstico precoz permi-
tird instaurar el tratamiento adecuado y evitar o minimizar la
lesion parenquimatosa renal. [Nl
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La necrosis grasa subcutanea (NGS) del recién nacido es
una paniculitis lobulillar transitoria’, poco frecuente en la
infancia, de caracter autolimitado, que aparece en las pri-
meras semanas de vida en neonatos a término y postérmino
como consecuencia de situaciones de estrés en el periodo
neonatal?. Es una entidad benigna, autorresolutiva en va-
rias semanas, aunque puede ir asociada a complicaciones
extracutaneas, como hipoglucemia, trombocitopenia, hiper-
trigliceridemia y, la mas grave, hipercalcemia®*, que obliga
a establecer una estrecha vigilancia de estos pacientes
durante 6 meses.

Se presenta el caso de una paciente con necrosis grasa del
recién nacido e hipercalcemia secundaria grave. El objetivo de
este articulo es comentar la clinica, el tratamiento y la evolu-
cion del cuadro.

Neonato de sexo femenino, nacido a término y con un peso
adecuado para la edad gestacional, con antecedentes de ges-
tacion controlada sin incidencias, parto por cesarea por pérdi-
da del bienestar fetal y liquido meconial intraparto, por lo que
precisé ventilacién con bolsa y mascarilla (puntuacion del test
de Apgar 5/9). Los resultados de la exploracién al nacimiento
estaban dentro de la normalidad, salvo un soplo sistélico II/VI,
que posteriormente fue diagnosticado de estenosis pulmonar
leve. A las 48 horas de vida presenté una Ilamativa lesion eri-
tematosa en la espalda (angioma), que a los 4 dias habia evo-
lucionado a una gran placa eritematoso-violdcea con nédulos
calientes y dolorosos, extendiéndose de forma significativa a
las regiones dorsal y lumbar, y a la raiz de los miembros supe-
riores e inferiores (figura 1), acompafiada de un sindrome fe-
bril. Ante el aumento de reactantes de fase aguda (proteina C
reactiva 10,29 mg/dL), se extrajo un hemocultivo y se pauté
antibioterapia empirica con ampicilina y gentamicina intrave-
nosa, aislandose en el cultivo Staphylococcus epidermidis. En
la ecografia abdominal no se visualizaba el rifién derecho, por
lo que se realizé una gammagrafia renal DMSA que confirmé
la agenesia renal derecha. Pocas horas después present6 un
episodio de hiponatremia (119 mEqg/L), edemas, proteinuria,
oliguria y hematuria microscépica, que se diagnosticd como
necrosis tubular aguda.

Figura 1. Placa eritematoso-violdcea con nédulos, que se extiende
a las regiones dorsal y lumbar, y a la raiz de los miembros
superiores e inferiores

Tras el diagnéstico clinico de NGS, el servicio de dermatolo-
gfarealiz6 una biopsia de las lesiones que confirmé el diagnés-
tico. El estudio histopatoldgico mastraba una paniculitis lobu-
lillar con infiltrado inflamatorio granulomatoso y presencia de
hendiduras en forma de aguja, birrefringentes con luz polariza-
da y de disposicion radial en el citoplasma de los adipocitos y
de las células gigantes multinucleadas. Durante su ingreso las
lesiones cutaneas fueron reduciendo su tamafio e induracion.
A'los 25 dias de vida presentd hipercalcemia (valores de calcio
de 13,48 mg/dL), pautandose tratamiento con sueroterapia al
doble de las necesidades basales, furosemida y corticoterapia
intravenosa, con lo que se normalizé la calcemia a las 24 horas.
A pesar del tratamiento recibido, a las 72 horas aparecié nue-
vamente un episodio de hipercalcemia, alcanzando cifras de
calcio de 16,23 mg/dL, por lo que la paciente fue trasladada a
la unidad pediatrica de cuidados intensivos para su monitoriza-
cién. Ante la severidad del cuadro, se afiadieron bisfosfonatos
al tratamiento instaurado (de eleccion el pamidronato disodi-
co), con lo que las cifras de calcio disminuyeron en 24 horas
hasta valores normales. Se fueron reduciendo progresivamen-
te las dosis de corticoides y furosemida. En los controles pos-
teriores, las cifras de calcio en sangre se encontraban dentro
del rango de la normalidad y la paciente permanecia asintoma-
tica, por lo que fue dada de alta con seguimiento en consultas
externas, con control analitico semanal durante las primeras 6
semanas, y mensuales hasta 6 meses después de la resolucion
de las lesiones.

La NGS es una entidad infrecuente, relacionada con dife-
rentes factores predisponentes®: maternos (diabetes gesta-
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cional, preeclampsia, uso de antagonistas del calcio, consu-
mo de cocaina y tabaquismo...), complicaciones del parto
(asfixia, aspiracion de meconio, infecciones y traumatismo
cutaneo) o factores neonatales® (anemia, trombocitosis). Las
lesiones tipicas son placas eritematoso-violaceas con nédu-
los’, de consistencia dura y dolorosa. Debe hacerse el diag-
néstico diferencial con distintas afecciones: escleredema
neonatal, hemangioma, fibromatosis... A pesar de su cardcter
benigno y autorresolutivo, en ocasiones puede presentar
complicaciones extracutaneas: trombocitopenia, hipogluce-
mia, hipertrigliceridemia e hipercalcemia (esta Gltima infre-
cuente y de etiopatogenia desconocida), aunque la teoria
méas aceptada es la produccion extrarrenal de 1,25 dihidroxi-
vitamina D en los macréfagos del tejido granulomatoso. El
tratamiento indicado ante una hipercalcemia®? es seguir una
dieta baja en calcio, evitando la administracién de vitamina
D, y administrar hidratacion intravenosa, acompanada de fu-
rosemida para forzar la calciuresis, y glucocorticoides, que
interfieren en el metabolismo de la vitamina D y frenan la
produccion extrarrenal de 1,25 dihidroxivitamina D. En las
hipercalcemias severas o persistentes puede ser Gtil admi-
nistrar calcitonina y bisfosfonatos (de eleccién pamidronato).
Debido a la gravedad de esta afeccién, aun encontrandose
los pacientes asintomaticos, es necesario establecer una es-
trecha vigilancia hasta 6 meses después de la resolucién de
las lesiones. [l
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Hace 50 afios, en enero de 1962, Acta Pediatrica Espaiola pu-
blicé diversos trabajos y notas clinicas.

El primero de ellos se debid al Dr. Rafael Talavera, que re-
flexiond sobre la «Contribucidn a la terapéutica recalcificante
en medicina infantil». A continuacion, los Dres. Sénchez Villa-
res y Gutiérrez Palacios describieron un «Brote familiar de lin-
focitosis infecciosa aguda. Problemas de su diagndstico». El
ndmero concluy6 con los trabajos de los Dres. Barrenechea y
Albisu sobre «El empleo del fenilpropionato de norandrosteno-
lona en los prematuros».

La figura del mes estuvo dedicada al Prof. Dr. Pérez de Pe-
tinto, director de la Institucion Municipal de Puericultura de
Madrid.

En el primer trabajo, «Contribucién a la terapéutica recalcifi-
cante en medicina infantil», el Dr. Talavera indica la extraordi-
naria importancia del calcio en relacion con el sistema 6seo,
puesto que se deposita en el hueso hasta un 99% en forma de
sales inorgénicas (Fanconi).

Hoy (1962) se sabe que en la génesis de los tejidos duros se
pueden distinguir dos etapas sucesivas netamente diferencia-
das: la proteica y la mineral.

El autor va describiendo el metabolismo dseo y examina el
ensayo clinico que se realiz6 en la Clinica de Pediatria de
Granada (dirigida por el Prof. A. Galdé) en diversos procesos
patolégicos del preparado de huesos crudos de animales «0Os-
sopan.

Se estudid la tabla siguiente:

Diagnéstico Casos (n)
Distrofias simples 9
Distrofias con raquitismo 9
Raquitismo activo 3
Encefalopatias connatales 6
Secuelas de poliomelitis 5
Tuberculosis 7
Seudoartrosis de fémur 1
Hipotiroidismo esporadico 1
Gargoilismo 1
Nanismos 2
Enfermedad de Perthes 1
Retraso de crecimiento 1
Avrtritis reumatoide 1
Artritis de rodilla 2
Osteitis de fémur 1
Total 50

A continuacion, se describen los resultados y finaliza el trabajo

extrayendo, a partir de todo lo expuesto, las siguientes conclu-

siones:

| a administracion de huesos completos de animales jévenes
constituye la forma mas adecuada y fisiolégica de reminera-
lizacion en los procesos patoldgicos del sistema dseo y tras-
tornos del crecimiento, fundamentalmente en la infancia.

©2012 Ediciones Mayo, S.A. Todos los derechos reservados

Prof. I. Villa Elizaga. Profesor Emérito de Pediatrfa. Universidad Complutense de Madrid



Acta Pediatr Esp. 2012 70(1): 41-44

42

e En |os estudios realizados se pudo apreciar un claro efecto
recalcificante del preparado, tanto por el examen de la cal-
cemia y otros datos bioguimicos como por el control radiol6-
gico.

e |gualmente, se evidencid su beneficiosa influencia sobre la
nutricién, cuando ésta estaba alterada, inicidndose pronto
un aumento progresivo de la curva de peso, que se mantiene
después de interrumpida la terapéutica. Por ello, tiene una
indicacién fundamental en el restablecimiento de las distro-
fias infantiles, estén o no acompanadas de trastornos del
desarrollo 6seo.

* Constituye, junto con la vitamina D,, la forma mas racional

de tratamiento del raquitismo.

En la tuberculosis infantil desempefia un importante papel

en la calcificacion y la curacion de los focos tuberculosos,

especialmente en las formas osteoarticulares.

En el sindrome de la osteoporosis constituye un interesan-

te recurso, por sus seguros y rapidos efectos, apreciando-

se una remineralizacion acelerada en los controles radio-
l6gicos.

e Su forma de administracién (por via oral) supone una desta-
cable ventaja en pediatria. Su absorcién y tolerancia fueron
excelentes.

En el segundo trabajo, de los Dres. Sanchez Villares y Gu-
tiérrez Palacios, se abordé un «Brote familiar de linfocitosis
infecciosa aguda. Problemas de su diagnéstico». No es ex-
cepcional en la practica cotidiana la confusion de la leuce-
mia aguda infantil con otros procesos de sintomatologia en
cierto modo parecida. Las manifestaciones iniciales de la
leucemia, de instauracion corrientemente insidiosa, se re-
velan por algunos de los siguientes sintomas y signos: ano-
rexia, palidez, cambio de caréacter en sentido depresivo,
astenia, manifestaciones inespecificas de tipo diarreico,
dolores reumatoides, a veces abdominalgias, adenomegalia
discreta, con menos frecuencia esplenomegalia Ilamativa,
signos hemorragiparos, angina, febricula, anemia, trombo-
citopenia y velocidad de eritrosedimentacion acelerada.
Cuando el examen hematoldgico no se realiza a tiempo o se
hace mediante técnicas de laboratorio poco rigurosas, y so-
bre todo en las formas subleucémicas o aleucémicas, los
errores cometidos en esta fase precoz suelen conllevar, se-
gln se recoge de nuestra casufstica, los siguientes falsos
diagnésticos:

1. Infeccion intestinal: socorrida denominacién que suele ad-
judicarse a procesos mal definidos, cuya calificacion se
aplaza o no se completa por omisién exploratoria y de exa-
menes adecuados.

2. Reumatismo vero: si los dolores reumatoides preceden,
como sucede a veces, a las alteraciones hematoldgicas, y
son erréneamente valorados la palidez, el cansancio, la
fatigabilidad, la anemia y la velocidad de sedimentacién
elevada.

3. Endocarditis: si se percibe, junto con los sintomas anterio-
res, algun soplo funcional de hallazgo no raro en la leucosis
aguda.

4. Tuberculosis: si la temperatura, como suele apreciarse en
las leucemias linfoblasticas, es febricular y se aprecian
adenomegalias, esplenomegalia, velocidad de sedimenta-
cién elevada...

5. Infecciones diversas, en particular la fiebre de Malta: si la
temperatura tiene un curso ondulante, como también ocurre
en la enfermedad de Hodgkin.

6. Enfermedades parasitarias, como paludismo y kala-azar: si
la esplenomegalia febril con anemia se acompafia de pali-
dez, a veces méas cérea que alabastrina.

7. Angina de Vincent o agranulocitosis: si existe angina necro-
tica 0 seudomembranosa.

8. Procesos de tipo del abdomen agudo en los casos (raros) en
que la leucemia se acompafia de dolores intensos, espasti-
€0s, con vomitos, por hemorragias subserosas o en apéndi-
ce, ciego, colon, sigmoides o incluso por infiltracién apen-
dicular.

9. Anemia apldsica: si la leucemia es subleucémica o aleucé-
mica y se demora el examen de médula 6sea, o una vez
realizada la puncidn, ésta recae sobre médula grasa, vacia
0 zona aplésica.

10. Enfermedades hemorragiparas del tipo de las trombaocito-
penias esenciales o la parpura anafilactica de Schonlein-
Henoch, por la interpretacién errénea de las petequias,
equimosis, epistaxis, artralgias...

Los datos para la diferenciacion con la leucemia verdadera,
fundamentalmente los hematoldgicos, son demostrativos del
caracter sistematizado de la enfermedad, con afectacion de
todos los elementos formes de la sangre (eritrocitos, plaquetas
y leucocitos), con participacion también de los otros tejidos,
por lo que es posible hallar una curiosa mezcla de fenémenos
de hipoplasia (de los eritrocitos, las plaquetas y ciertos tipos
de células granulosas), de hiperplasia (referida a la inmadurez
de las células leucocitarias) y de infiltracién (demostrable por
las grandes acumulaciones de células inmaduras en los gan-
glios, el bazo, el higado y otros érganos).

El objetivo de los autores es considerar la situacion inversa,
es decir, la posibilidad de confusién de algtn estado leucemoi-
de con la leucemia; mas concretamente, de la necesidad de
evitar confundir la linfocitosis infecciosa aguda con las leuco-
sis, ello a propdsito de algunos casos de su observacién perso-
nal reciente.

El cuadro clinico, de expresién casi siempre banal, puede
adoptar varias formas:

1. Forma rinofaringea o habitual. Cursa con signos de infec-
cion de las vias respiratorias altas, en especial de la naso-
faringe, con tos y un marcado estado congestivo de la
garganta. Puede o0 no acompafiarse de fiebre y algln sinto-
ma de cardcter inespecifico. Habitualmente pasa inadver-
tida, en caso de no realizarse un examen hematolégico
intencional o sistematico.

2. Forma latente. Es la mé&s habitual. Es irreconciliable de no
practicarse una investigacion seriada en los convivientes
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del paciente, en el curso de epidemias familiares o institu-
cionales.

3. Forma meningea. Se acompafia de fiebre, cefalea, irritabi-
lidad, hiperestesia y ligeros grados de envaramiento, que
ocasionan a veces rigidez de nuca. El liquido cefalorraqui-
deo suele acompafarse de pleocitosis, con predominio
variable celular, mas corrientemente linfocitario; albumi-
norraquia discretamente aumentada; normalidad de la
glucosa y ligera positividad de las reacciones de las glo-
bulinas. A veces puede llevar a pensar en la poliomelitis,
de la cual el dato diferencial mas sencillo es el del exa-
men hematoldgico. En otros casos, los sintomas y las al-
teraciones licuorales evocan una meningorradiculitis o
una encefalitis.

4. Forma digestiva. En alguna de las epidemias ha destacado
la aparicion de vémitos, abdominalgias de grado variable y
fiebre casi siempre alta. La intensidad de los dolores, a ve-
ces llamativa, puede hacer pensar en un abdomen agudo. En
otras ocasiones la diarrea es el sintoma mas manifiesto,
como sucedi6 en la epidemia observada por Peterman, en la
que éste fue el sintoma predominante en 16 de 28 nifios con
linfocitosis infecciosa aguda.

5. Formas cutaneas. En los primeros dias de la enfermedad
pueden observarse manifestaciones cutaneas en forma de
exantema, exantemas generalizados de tipo eritematoso,
morbiliforme, escarlatiniforme o urticariforme, y a veces her-
péticos. Su duracion suele ser corta, pero sirven para califi-
car la forma clinica.

En resumen, a propésito de la observacion de un brote fa-
miliar de linfocitosis infecciosa aguda de Carl Smith, que
afect6 a tres hermanos de 8, 5y 4 afios, respectivamente,
se comentan los datos mas importantes para su diferencia-
cién con la leucemia aguda linfoblastica, se sefialan algu-
nas posibilidades de confusion de las leucemias en general
y se resumen los rasgos clinicos y hematoldgicos, asf como
los datos para el diagndstico de la linfocitosis infecciosa
aguda.

El altimo trabajo, debido a los Dres. Barrenechea Suso y Albisu
Andrade, de Bilbao, abordé «El empleo del fenilpropionato de
norandrostenolona en los prematuros».

De todos es conocido, y la experiencia lo ha confirmado, la
relacion existente entre el peso del recién nacido prematuro y
su mortalidad; cuanto menor peso, mayor mortalidad. Pero no
es éste el Unico factor que tener en cuenta en el prondstico del
prematuro. La duracién del embarazo, su evolucion, la asisten-
cia al parto, las enfermedades maternas y otras causas de
prematuridad son factores que deben valorarse junto con el
peso del prematuro, que es el factor mas importante, pero no
el Unico.

Los autores describen a continuacién la metodologfa, la
dosificacion y la tolerancia, para finalizar con los resulta-
dos.
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Figura 1

Como se aprecia en el cuadro siguiente, el aumento de peso
experimentado por los pacientes tratados fue superior al del
grupo control.

Ganancia de peso (g/dia)
Peso
No tratados Tratados
<1.200¢ 217 22,6
1.200-1.800 g 27,6 332
1.800-2.200 g 273 36,1

En el grupo de pacientes cuyo peso era inferior a 1.200 g,
dado el escaso nimero de sujetos observados, no es posible
extraer ninguna conclusion definitiva.

En los pacientes con un peso comprendido entre 1.200 y
1.800 g, la diferencia de ganancia de peso por dia a favor de
los tratados fue de 7,6 g.

Por altimo, en el tercer grupo, es decir, los pacientes cuyo
peso oscilaba entre 1.800 y 2.200 g, la diferencia fue ain mas
favorahble, de 8,8 g.

Como se deduce de los datos obtenidos, el aumento de pe-
so/dia fue mas manifiesto en el grupo del mayor peso inicial,
observacién ya hecha por Hugon, quien afirmaba textualmente
en su trabajo: «La accion del fenilpropionato de norandrosteno-
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lona parece verdaderamente alentadora, en especial en los
nifios que pesan mas de 1.500 g».

El aumento de peso fue estable, ya que no disminuy6 al sus-
penderse el tratamiento. Es muy poco probable la afirmacion
de Kalsheek de que el aumento de peso se deba fundamental-
mente a la retencién de agua y sales, con el consiguiente au-
mento del liquido extracelular. En tal caso, el ascenso ponderal
disminuiria al interrumpir el tratamiento. De acuerdo con
Jonxis y Maats, lo méas probable es que la ganancia de peso se
deba a una elevacion de la tasa de proteinas asociada a la re-
tencion del liquido. Una mayor retencién nitrogenada orienta
en tal sentido. Van Waiyjen sefiala que no sélo se retiene ni-
trégeno, sino también fésforo y azufre, aproximadamente en
las mismas proporciones en que dichos elementos se encuen-
tran en las proteinas corporales.

La duracion de la estancia de los nifios tratados fue sensi-
blemente menor que en el grupo control, dato que recalcan
los autores por su gran importancia social, teniendo en cuen-
ta el elevado coste de la asistencia al prematuro, asi como
que un menor nimero de estancias incrementa la capacidad
del centro.

Peso Dias de estancia

No tratados Tratados
<1.200g 67 64
1.200-1.800 g 44,2 38,2
1.800-2.200 g 28,3 18,3

La disminucién en los dias de estancia para los sujetos tra-
tados se hace ostensible a medida que aumenta el peso, sien-
do verdaderamente destacable en el Gltimo grupo, lo que con-
cuerda exactamente con la ganancia de peso que experimentan
los prematuros incluidos en dicho apartado.

Por Gltimo, en las gréficas de la figura 1 se muestran, sobre
un sistema de coordenadas, los aumentos ponderales obteni-
dos en los grupos 2y 3.

En este afio 2012, que —ojald me equivoque— no se presenta
muy optimista, hay que recordar la frase de Victor Hugo cuando
decia: «La desgracia educa la inteligencia». Es muy posible que
todos tengamos que agudizar la inteligencia para salir de este
bache que atraviesa nuestro pafs. Il
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