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Trabajos doctrinales y casos clinicos

Contribucion al conocimiento de las heredoataxias en el nifio. Ataxia cerebelosa hereditaria tipo Batten-Norman,

por el doctor Angel Peralta Serrano

Valor diagnéstico de la urografia en la infancia, por el doctor José Ollé Carreras

Actualidad pediatrica, por el doctor Gémez Pedreira
Neumonias por aspiracién, por el doctor Garrido Lestache

Algunos problemas del SOE, en relacion con la pediatria y la puericultura, por el doctor A. Montero-Rodriguez
El problema del alcoholismo en la infancia, por el doctor Manuel Herrera Hernéandez
Conferencia en memoria del profesor Maurice Pate, director ejecutivo de la UNICEF, por el doctor Juan Bosch Marin

Hace 50 afios, Acta Pediatrica Espafiola publicé, en el mes de
mayo de 1965, diversos trabajos originales y notas clinicas.

El primero de ellos se debi6 al Dr. Angel Peralta Serrano, de
Madrid, sobre «Contribucion al conocimiento de las heredoata-
xias en el nifio. Ataxia cerebelosa hereditaria tipo Batten-Nor-
man». En segundo lugar, el Dr. José Ollé Carreras, de Barcelo-
na, publicé el «Valor diagnéstico de la urografia en la infancia».
En tercer lugar, el Dr. Gémez Pedreira, de La Corufia, realizé una
panoramica sobre la «Actualidad pediatrica». El Dr. Garrido
Lestache, de Madrid, hizo hincapié en las «Neumonias por as-
piracion». El Dr. A. Montero-Rodriguez, de Malaga, aportd cier-
tas consideraciones sobre «Algunos problemas del SOE, en
relacién con la pediatria y la puericultura». A continuacion, el
Dr. Manuel Herrera Hernandez, de Las Palmas de Gran Canaria,
realiz6 algunas consideraciones sobre «El problema del alcoho-
lismo en la infancia». Termina este nimero con la conferencia
que el Dr. Juan Bosch Marin, de Madrid, realiz6 en memoria del
profesor Maurice Pate, director ejecutivo de la UNICEF.

La figura de la pediatria estuvo dedicada este mes al Dr.
Laffon, de Sevilla.

El primer articulo, del Dr. Peralta, puericultor del Estado, sobre
«Contribucion al conocimiento de las heredoataxias en el nifio.
Ataxia cerebelosa hereditaria tipo Batten-Norman», comienza
afirmando que en los Gltimos afios se han sucedido las descrip-
ciones de cuadros de ataxias heredodegenerativas (ataxia-te-
leangiectasia, ataxia con reflejo rotuliano de tipo pendular
[Norman], ataxia acompafiante de la paraplejia espasmaddica

hereditaria, etc.). El autor nombra diferentes tipos de ataxias:
e Ataxia de Friedreich.

 Heredoataxia tipo Pierre-Marie.

e Sindrome ataxia-teleangiectasia de Loiis Barr.

e Ataxia acompafiante de la paraplejia espasmddica familiar.
e Ataxia hereditaria con atrofia muscular.

De una forma deliberada, el autor describié la forma de here-
doataxia cerebelosa de aparicién precoz, descrita por Batten y
Norman, porque los casos presentados tienen gran semejanza
clinica con dicha forma clinica. No obstante, como se observa
en las descripciones de los cuadros clinicos, hay sintomas que
aparecen y se dan como caracteristicos de la ataxia de Frie-
dreich (pie escavado) y del sindrome ataxia-teleangiectasia
(teleangiectasia en las conjuntivas oculares y bulbares vy te-
leangiectasia en las mejillas y epixtasis), sin que por ello pre-
tenda el autor incluirlas en la ataxia de Friedreich o en el sin-
drome ataxia-teleangiectasia.

A continuacién describe 2 casos clinicos (figuras 1-3). Resu-
me su experiencia haciendo una breve revision de los diversos
cuadros de ataxias hereditarias en el nifio. Intenta hacer una
clasificacion clinica segun la etapa de aparicion, precoz en el
sindrome ataxia-teleangiectasia (1,5-3 afios) y de aparicion
alin mas temprana en la ataxia precoz de Batten y Norman
(desde los primeros meses de vida); el grupo de las heredoata-
xias tardias seria la ataxia de Friedreich (3-14 afios), la here-
doataxia de Pierre Marie (hacia los 20 afios) y la discinesia
mioclénica de Ramsay y Hunt.
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Figura 1

Figura 2

Al autor aporta 2 casos clinicos de heredoataxia, en los que
se imbrican diversos sintomas considerados como tipicos en
algunas de las ataxias citadas anteriormente. Se decide por
una forma intermedia entre la ataxia-teleangiectasia y la ata-
xia precoz de Batten y Norman, y establece ciertas considera-
ciones etiopatogénicas en relacion con las lesiones anatomo-
patolégicas encontradas en estos 2 Gltimos tipos de ataxia
citados (teleangiectasia y Batten-Norman). Se observa un re-
traso pondero-gstatural y psiquico, el curso evolutivo es desfa-
vorable y el tratamiento es nulo.

El segundo trabajo de este nimero se debié al Dr. Ollé, sobre
el «Valor diagnéstico de la urografia en la infancia». Se inicia
este articulo dando importancia a los aspectos de material y
métodos, preparacion del paciente, test de sensibilizacién, uro-
grafia intravenosa, urografia intramuscular, urografia retarda-
da de Puigvert, confirmando ademas las ventajas y contraindi-
caciones de cada una de estas técnicas.

El trabajo termina con el siguiente comentario: los 5 casos
expuestos, observados en el corto intervalo de unos 4 meses,
constituyen una prueba evidente de la necesidad de realizar un
diagndstico y un tratamiento precoces; una resolucién tardia
hubiera sido de consecuencias graves; desestimar el valor de
la urografia equivale a despreciar la prueba mas inocua y efi-
caz para el diagndstico de todo proceso urinario.

Los casos 1y 3 pueden enjuiciarse conjuntamente, a pesar
de la notable diferencia de edad y desarrollo de la afeccion.
El diagnéstico de dilatacién quistica de la extremidad inferior
del uréter pasé desapercibido, precisamente por no haberse
practicado a los pacientes una nefropielografia. El paciente
del primer caso acudié por un proceso bastante frecuente, la
enuresis nocturna. Todos reconocen que la cura de la enure-
sis es dificil; sin embargo, no se practicé a este paciente la
urografia imprescindible para descartar las miltiples causas
etiopatogénicas que la podian justificar. La repercusion sobre
la glandula renal era evidente. Por fortuna, su malformacion

Figura 3

fue debidamente tratada y cabfa esperar una recuperacién
total del rifion afectado. Por desgracia, el tercer caso presen-
taba un problema méas complejo, una postotitis, durante el
cual, el nifio emiti6 orinas pidricas, rebeldes a toda medica-
cién. Cabia pensar en un proceso en que persistiera la infec-
cién. El supuesto diagndstico de nefritis focal presentaba
lagunas de importancia. En la visita al enfermo, el diagndsti-
co se logré gracias a la pielografia retardada de Puigvert. La
gran ureteropielocaliectasia exigia clichés muy diferidos. A
pesar de realizarse la exploracion por via intramuscular, el
resultado puede considerarse excelente, bajo un aspecto uro-
grafico, ateniéndonos a la conducta del pequefio que resulta-
ba un factor colaborador contraproducente. Su malformacion
fue corregida, pero las lesiones auténomas de pielonefritis,
desencadenadas por su proceso 6tico y mantenidas por el
ureterocele, podrian obligar al autor en un futuro a realizar
una nefroureterectomia mutilante, si alcanzaran una fase
irreversible. Este peligro podia haberse evitado practicando
una pielografia en el momento indicado.

El segundo caso, correspondiente a una nifia de 7 afios de
edad, con antecedentes de cistitis a los 2 afios, que se repitie-
ron en 2 ocasiones coincidiendo con resfriados; era clinicamen-
te imposible de diagnosticar. Mediante urografia se revelé una
tumoracion retroperitoneal derecha con desplazamiento del
rifién, confirmada por el retroneumoperitoneo. No se recurrié
al transito intestinal porque no se podia mejorar practicamente
el diagndstico inicial. La etiologia de esta tumoracién, sin la
menor manifestacion clinica directa ni en los andlisis, obligé a
aconsejar a los padres la practica de una lumbotomia explora-
dora para consumar el diagnéstico etiopatogénico y obrar en
consecuencia. Por desgracia, ellos se negaron y el autor desco-
noce la evolucion del proceso de la paciente.

El caso 4, correspondiente a un nifio que habia sido visitado
por presentar enuresis nocturna, con una exploracion clinica y
radiogréfica normal, volvié a los 3 afios aquejando una pola-
quiuria diurna y orinas turbias. Obviando la anterior explora-
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cion, se practicd otra urograffa, mediante la que se diagnosticé
al paciente una pielonefritis derecha bastante acentuada, tri-
butaria de un sélido tratamiento médico.

El Gltimo caso presentaba un cuadro olisintomatico de dificil
diagnéstico. La nefropielografia demostré la duplicidad pielou-
reteral de ambos lados y la pielonefritis derecha, tan frecuente
en estas malformaciones, lo que previene, ademas, las proba-
bles recidivas inherentes a su problema congénito.

En todos los pacientes la urografia demostré poseer un
especial valor diagndstico, sin representar el menor trastor-
no para ellos. En 2 casos debia haberse realizado anterior-
mente, con lo que se hubieran evitado la aparicién de lesio-
nes considerables, una de ellas grave (caso 3). El resumen
y las conclusiones a las que llega el autor son las siguien-
tes:

1. La urografia por eliminacién es esencial para valorar la
funcién del parénquima renal, la morfologia y la situacién
ureteropielocalicilar, la motricidad de la via excretora, las
enfermedades tumorales, litidsicas, etc., para terminar
convirtiéndose en una perfecta cistograffa y, al propio
tiempo, una uretrografia miccional, al margen de toda ma-
niobra instrumental.

2. Es inocua para la glandula afectada.

3. Las supuestas reacciones al liquido de contraste son tan
excepcionales como leves.

4. Debera practicarse precozmente.

5. Sélo debe postergarse ante una tasa de urea en sangre su-
perior al 0,80 g%, porque su deficiente concentracion pro-
porcionarfa un contraste «ilegible». Sera sustituida en estos
casos graves por la cistografia.

6. Es al pediatra a quien corresponde evitar las hipertensiones
y otras nefropatfas graves que, desgraciadamente, aquejan
demasiados pacientes en plena juventud.

A continuacion, el Dr. Garrido Lestache, decano del Hospital
del Nifio Jesus, de Madrid, aporta su experiencia sobre las
«Neumonias por aspiracién».

Comienza su trabajo afirmando que cuando un nifio vomi-
ta, pocas veces se piensa en la importancia secundaria que
ese sintoma puede tener. El concepto del sintoma «vémito»
en los primeros meses de vida ha variado en su etiologfa
durante estos Gltimos afios (1965), ya que con los medios
modernos de exploracion se ha determinado la variedad de
causas que los pueden producir. Y, naturalmente, de su de-
terminacion depende el modo de tratamiento y el pronéstico
del caso.

Las atresias y las estenosis del eséfago, las hernias histales,
la chalasia cardioesofégica, las estenosis pildricas, |as fistulas
broncoesofégicas, las estenosis congénita del intestino, las
anorrectales, entre otras afecciones que, en su mayoria, han
sido descritas y diagnosticadas hoy dia (1965) con la ayuda de
los rayos X, dan cuenta de multiples causas de produccion del
vomito en el lactante.

El'autor concluye su trabajo con las siguientes puntualizacio-
nes:

1. Es preciso pensar que los procesos del aparato respiratorio,
y concretamente la neumonia por aspiracion, son frecuentes
en los primeros meses de vida, cuando los alimentos inva-
den el arbol respiratorio, con las manifestaciones de atra-
gantamiento, tos y cianosis, favorecido ello por no estar
realizada de una manera normal la funcién de la deglucién.

2. La neumonia por aspiracién, sobre todo en los nifios prema-
turos, exige los maximos cuidados en la forma de proporcio-
narles el alimento. El conocimiento de estos hechos por la
enfermera es imprescindible para evitar, en lo posible, que
se produzca el cuadro de la aspiracion.

3. La neumonia por aspiracién, si no existen alteraciones orga-
nicas, congénitas en su mayoria en esta etapa, puede evitar-
se en muchos casos con los cuidados de una enfermera bien
experimentada en la atencién a la poblacién infantil.

4. Independientemente de la técnica empleada por la enferme-
ra para que al introducir el alimento en la boca del nifio se
favorezca el reflejo de la deglucién —lo que ha de realizar
con lentitud y paciencia, colocando al nifio semisentado,
nunca acostado—, su experiencia junto con los consejos del
pediatra, puede evitar, en muchos casos, que se produzca el
cuadro de invasion.

En el siguiente trabajo publicado, el Dr. Montero-Rodriguez, de
Malaga, médico puericultor del Estado, cita «Algunos proble-
mas del SOE, en relacién con la pediatria y la puericultura» que
entonces se podian encontrar.

En un extenso articulo, el autor describe los problemas que
antiguamente existian entre los médicos puericultores y los
pediatras, afortunadamente resueltos hoy en dia.

A continuacién, el Dr. Herrera Herndndez, de Las Palmas de
Gran Canaria, intenta poner de relieve «El problema del alco-
holismo en la infancia». Divide su trabajo en 5 apartados, refi-
riéndose en el Gltimo a la profilaxis del alcoholismo, por las
consecuencias funestas que tiene para el individuo y para la
sociedad. Las consecuencias suelen ser tragicas para la familia
—se ha definido como la «enfermedad de la familia»—, pero
especialmente para el nifio, tanto en el aspecto fisico, como
mental o moral. La profilaxis del alcoholismo se debe desarro-
llar tanto en la persona como en la sociedad, puesto que es una
manifestacion de la sociedad neurotizada.

El Estado intenta disminuir los peligros de intoxicacion a los
que se hallan expuestos los nifios por medio de una serie de
decretos; por ejemplo, prohibiendo emplear sustancias perju-
diciales en la fabricacién de juguetes, asf como el uso de cier-
tas sustancias (medicamentos, etc.). Pero estas leyes protecto-
ras —que existen en todos los paises— se echan de menos en
nuestro pais respecto al alcohol (1965). Es de imperiosa nece-
sidad prohibir rigurosamente la asistencia a los bares o taber-
nas a los menores de edad, aun cuando vayan acompafiados de
sus padres —jtriste ejemplo!—, alejar en un gran diametro a la
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redonda los bares y toda clase de establecimientos que expi-
dan bebidas alcohélicas de los centros docentes, etc.

Los padres, por su parte, no deben acostumbrar a los nifios
a las bebidas alcohdlicas, por ejemplo en las reuniones fami-
liares o amistosas, donde se descorchan las botellas con faci-
lidad; deben ensefarles de palabra y con el ejemplo que el al-
cohol no es necesario y sefialarles las consecuencias morales
y fisicas del alcoholismo. Hay que llevar a cabo una verdadera
«vacunacion» —llamémosle asi— contra el alcoholismo, que es
otra enfermedad.

Es preciso también que el Estado incremente e intensifique
los servicios de higiene mental infantil. Como sefiala Bosch
Marin, si en el orden fisico se ha dicho que «el hombre es el
superviviente de su infancia», jqué no seré en el orden men-
tal?...

Raymond Huessey ha sefialado que si hubiera mas pediatras
con preparacién idénea para tratar psicosoméaticamente las
enfermedades de la infancia, los geriatras y psiquiatras, asi
como los que se ocupan de los problemas sociales y del bien-
estar publico, tendrian que soportar una carga menos pesada
al enfrentarse a los problemas de la rehabilitacion mental y
social del adulto.

Termina este nimero de la revista con el homenaje péstumo a
la memoria del profesor Maurice Pate, director ejecutivo de la
UNICEF, a cargo del Dr. Bosch Marin.

Aunque «Hace 50 afios» parece una publicacién tardfa, sigue el
consejo de Tito Livio, gran historiador latino: «Mas vale tarde
que nunca».
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