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El Síndrome Alcohólico Fetal (SAF) se define como un
defecto congénito permanente causado por el consumo
excesivo de alcohol materno durante el embarazo, se carac-
teriza por crecimiento disminuido, alteración del sistema
nervioso central y un conjunto de alteraciones faciales
menores. Su incidencia se estima que es de 0,33 a 2,2 de
cada 1.000 recién nacidos vivos en el mundo (1). Se presen-
ta el caso clínico de un niño de 6 años que presentó micro-
cefalia desde el nacimiento y posteriormente defecto de
crecimiento, retraso mental, hiperactividad y facies peculiar.
Revisados los criterios actuales el paciente fue diagnostica-
do de Síndrome Alcohólico Fetal.

Para la aproximación diagnóstica al S.A.F los síntomas
clave son (2):
1. Alteraciones faciales:

• Filtro nasal aplanado.
• Labio superior aplanado y fino.
• Fisuras palpebrales pequeñas, por debajo del P10.

2. Disminución de crecimiento:
• Prenatal o postnatal.
• Peso o talla o ambos por debajo del P10.

3. Anomalías del Sistema Nervioso Central:
a. Estructurales:

• Perímetro cefálico por debajo del P10.

• Alteraciones significativas observadas mediante ima-
gen.

b. Problemas neurológicos de causa no postnatal.

c. Alteraciones funcionales.

El primer conjunto de criterios necesarios para el diag-
nóstico del S.A.F. fue propuesto por el Institute of Medicine of
the National Academy of Science en 1996 (3) (IOM). Para
mejorar la precisión diagnóstica de los Criterios de IOM,
Astley y Clarren (4) proponen los conocidos como Criterios de
Washington. Se denomina como el diagnóstico del Código de
los 4 dígitos. Es aconsejable conocer las características faciales
de S.A.F. pues es la categoría diagnóstica más sensible y espe-
cífica (99% para ambas) (5).

El grupo de la Universidad de Stanford propone una
modificación para el diagnóstico basada en los Criterios de
IOM que determina 6 categorías diagnósticas (6):

I. S.A.F. con exposición materna confirmada al alcohol.
II. S.A.F. sin exposición materna confirmada al alcohol.
III. S.A.F. parcial con exposición materna confirmada al

alcohol.
IV. S.A.F. parcial sin exposición materna confirmada al alcohol.
V. Defectos congénitos relacionados con el alcohol.

VI. Defectos del desarrollo relacionados con el alcohol.
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La púrpura de Schönlein-Henoch (PSH) constituye una de
las vasculitis más frecuentes en la edad pediátrica. Se debe
a una respuesta anormal del sistema inmune sin que hasta
la fecha pueda determinarse su etiología precisa.

Presentamos el caso de una niña de 4 años que
acude a nuestra consulta por presentar lesiones purpúri-
cas palpables en extremidades inferiores compatibles
con PSH. En las serologías realizadas se objetiva títulos
altos de IgM para Chlamydia Pneumoniae, lo que confir-
ma una infección reciente por este germen.

En la PSH no se ha identificado un agente etiológico
aislado, la mayoría de los casos se asocia con infecciones

respiratorias superiores previas, en general, por estrepto-
coco ß- hemolítico, aunque también se han descrito tras
infecciones por Parvovirus B19, Adenovirus, H.Pylori,
Mycoplasma, Yersinia, VEB, varicela, así como tras inges-
tión de fármacos o picaduras de insectos. Hasta el
momento actual, no se había descrito en la infancia aso-
ciación entre la infección por Chlamydia Pneumoniae y el
desarrollo de una PSH. Nuestro trabajo pretende
demostrar la importancia de incluir la serología de este
germen en el estudio realizado tras el diagnótico de PSH,
además de los agentes ya descritos.Ya que el no tratar la
infección podría causar recurrencias o una mala evolu-
ción de dicha enfermedad.
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RESUMEN

La Púrpura de Schönlein Henoch (PSH) es una vasculitis
sistémica pero su etiología es desconocida. Puede estar
relacionada con causas infecciosas, asociada a fármacos,
vacunas, relacionada con determinados alimentos, expo-
sición al frío o por la picadura de insectos (1). La descrip-
ción de casos de PSH afectando a miembros de una
misma familia es un hecho poco descrito en la literatura
médica.

Presentamos dos pacientes hermanos afectos de
PSH. El primer hermano es una niña de 3 años y el
segundo un niño de 5 años de edad sin antecedentes
etiológicos. Ambos presentaron lesiones purpúricas en
extremidades inferiores y nalgas. Las exploraciones com-
plementarias fueron normales. La hermana también pre-
sentó dolor de ambas rodillas sin inflamación articular y
al año un nuevo brote de PSH que evolucionó satisfac-
toriamente.

Se ha descrito la aparición de PSH en 2 hermanas
coincidiendo con el estreno de unas zapatillas (2).También
hay descrito el caso de 2 gemelos que con el intervalo
de una semana presentaron PSH (3).

En una revisión de 418 niños japoneses con PSH
observaron que en 8 familias había por lo menos 2
miembros afectos (4).

En varios estudios realizados con pacientes del noroes-
te de España se encontró relación entre la PSH y el feno-
tipo HLA DRB1*01 (5), HLA B35 (6) y el gen NOS2A (7).

Dado que la etiología de la PSH es desconocida y
que posiblemente sea de causa multifactorial, nosotros
hemos recogido el caso de dos hermanos que despúes
de 6 años presentaron PSH. Debido a la ausencia de
otros factores etiológicos, nos planteamos la posibilidad
de la existencia de algún factor familiar o genético que
predisponga a determinados sujetos para padecer PSH
en relación con factores ambientales favorecedores.
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INTRODUCCIÓN

Las malformaciones anorrectales (MAR) tienen una inci-
dencia de 1/5.000 recién nacidos vivos. La atresia rectal
(AR) representa entre el 1-2% de todas estas anomalías.

Su etiología se debe a un accidente vascular entre la
13.ª y 14.ª semana de desarrollo embrionario.

En la AR el ano y los músculos del esfínter están nor-
malmente desarrollados, dejando un fondo ciego de 1,5
a 3 cm del ano. La continencia suele ser normal tras la
reconstrucción de la atresia.

MATERIAL Y MÉTODOS

Presentamos 4 casos de AR vistos en nuestro servicio en
los últimos 15 años. Se trata de dos varones (ambos con
hipospadias) y dos mujeres. Dos de ellos presentaban
además otras atresias intestinales y múltiples malforma-
ciones asociadas.

RESULTADOS

En tres pacientes se realizó colostomía, el otro fue inter-
venido por vía transanal con resección de la membrana

rectal en periodo neonatal. En dos se practicó una ano-
rectoplastia sagital posterior y en el otro, que presentaba
múltiples atresias cólicas, un descenso tipo Rehbein. En la
actualidad 3 tienen un ritmo deposicional normal con
una continencia perfecta; la otra paciente de dos años, es
continente pero realiza de 5 a 6 deposiciones diarias ya
que presenta una colectomía debido a sus poliatresias.

COMENTARIOS

El papel de un correcto examen rectal es imprescindible
para un diagnóstico adecuado, ya que la apariencia nor-
mal del ano y del periné pueden retrasar dicho diagnós-
tico. La frecuente asociación con otras atresias intestina-
les puede causar una situación peligrosa si el diagnóstico
de AR no se realiza precozmente.

Estos pacientes, una vez solucionado su problema,
van a tener una continencia normal. En los casos en los
que la membrana rectal no sea accesible por vía trans-
anal la técnica de elección será la anorrectoplastia sagital
posterior, a no ser que existan varias atresias rectales lo
que obligará a un acceso abdominal como en uno de
nuestros casos.
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INTRODUCCIÓN

La psoriasis representa el 4,1% de las dermatosis en
menores de 16 años. Un 30% de los pacientes desarro-
llan los primeros síntomas durante la infancia o la ado-
lescencia, con predominio femenino de dos a uno y en la
raza blanca. Si bien tiene carácter hereditario, existen fac-
tores que predisponen a la aparición de brotes: trauma-
tismos, faringoamigdalitis, fármacos, neoplasias y estrés
emocional. En orden de frecuencia, la psoriasis se puede
presentar de varias formas: en placas, guttata, flexural,
pustulosa, palmo-plantar, eritrodérmica. Se manifiesta en
brotes caracterizados por placas eritematosas bien deli-
mitadas, cubiertas de escamas superficiales, que afectan
particularmente codos, rodillas, región lumbar y cuero
cabelludo. El diagnóstico es fundamentalmente clínico y
no suele ser necesaria la realización de biopsia.

CASO CLÍNICO

Varón de 8 años de edad, que hace 3 años empieza con
placas eritematosas, descamativas, pruriginosas localiza-
das en codos, rodillas, muslos y piernas. Inicia tratamien-
to tópico a base de corticoides, hidratantes corporales y
queratolíticos. Acude a controles en consultas externas
de dermatología, mostrando una evolución que alterna
períodos de mejoría parcial y otros de empeoramiento.
Desde pocas semanas antes del ingreso las lesiones tien-
den a generalizarse, afectando la totalidad de los miem-
bros, el tronco y la cara, por lo que se decide su ingreso
para tratamiento hospitalario. Niega artralgias, alteracio-
nes ungueales, fiebre, pérdida de peso, infecciones farin-

goamigdalares asociadas y se descartó el contacto con
substancias irritantes antes del inicio de los síntomas. En
la exploración física al ingreso se observan placas infiltra-
das bien delimitadas, confluyentes en algunos casos, eri-
tematosas, descamativas, que afectan cara, tronco, abdo-
men, y los cuatro miembros, respetando el cuello y áreas
de flexuras; descamación laminar palmas y plantas, desca-
mación blanquecina en cuero cabelludo y tinte purpúri-
co en zonas declives. En las pruebas complementarias
aparece un aumento de las IgE, sin otras alteraciones. Se
determinan los antígenos HLA, destacando la presencia
del HLA DR7. Al ingreso se pauta tratamiento tópico
con hidratación corporal, corticoides tópicos y emolien-
tes. En las primeras dos semanas evoluciona con escasa
mejoría, por lo que se añade al tratamiento acitretina por
vía oral a dosis de 10 mg diarios. A partir del quinto día
tras la introducción del retinoide, comienza a desapare-
cer la descamación y se observa una mejoría progresiva
de las lesiones cutáneas.

DISCUSIÓN

El tratamiento tópico es de elección en la psoriasis y se
basa en el empleo de corticoides y derivados de la vita-
mina D. Los tratamientos sistémicos se reservan sólo
para casos graves y que no respondan a la medicación
tópica. Se utilizan la fotoquimioterapia, que consiste en la
combinación de un fármaco fotosensibilizante y la expo-
sición controlada a rayos UVA, así como otros fármacos
como la ciclosporina A, acitretina, metotrexato, etaner-
cept e infliximab.
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INTRODUCCIÓN

El síndrome de Kallmann (SK) es la forma más frecuente
de hipogonadismo hipogonadotropo de causa genética.
Su incidencia es de 1 caso por cada 10.000 varones y
50.000 mujeres. Consiste en una deficiencia aislada de
hormona liberadora de gonadotropinas (GnRH) que
condiciona la ausencia parcial o completa de pulsos de
LH y FSH.

Se caracteriza por una gran heterogeneidad clínica y
genética. Con frecuencia asocia anosmia. Clásicamente,
estos pacientes eran diagnosticados de SK mientras que
el hipogonadismo hipogonadotropo sin anosmia se
denominaba idiopático. En la actualidad, se piensa que
son formas de expresión variable de una misma enfer-
medad. Se ha identificado un gen localizado en el locus
Xp22.3, denominado KAL, cuya mutación ocasiona SK.
Este gen codifica una proteína de matriz extracelular, la
anosmina, que interviene en la migración de las neuronas
productoras de GnRH y los nervios olfatorios al hipotá-
lamo. Los pacientes con SK pueden presentar clínica-
mente anomalías en la línea media facial, sinquinesia, age-
nesia renal y alteraciones visuales. Además del mecanis-
mo de herencia recesivo ligado al cromosoma X, tam-
bién puede heredarse de forma autosómica dominante
y autosómica recesiva.

Con frecuencia estos pacientes consultan por falta de
aparición o progresión de los caracteres sexuales secun-
darios. En casos severos puede existir micropene y crip-
torquidia al nacimiento.

No existen referencias en la literatura médica acerca
de la evolución de la lactancia en mujeres con SK.Aunque
el hipogonadismo supone un escaso desarrollo mamario
que hace pensar que la lactancia materna planteará pro-
blemas, la mayoría de las pacientes que consiguen llevar a
término el embarazo no suelen tener dificultades en man-
tener la lactancia durante periodos prolongados.

CASO CLÍNICO

Presentamos a una paciente mujer que a los 18 años
consultó por amenorrea primaria y ausencia de desarro-
llo mamario.Tenía vello axilar y púbico normales. Su talla
era de 172 cm y su peso 60 kg con fenotipo ligeramen-
te masculino. Reconoce anosmia desde la infancia.

Los estudios realizados mostraron niveles muy bajos
de FSH y LH que no respondieron adecuadamente al
estímulo con GnRH. Los ovarios eran pequeños, y las
trompas y útero poco desarrollados. El resto de las hor-
monas hipofisarias eran normales. No presentaba mal-
formaciones asociadas y su cariotipo es 46XX. La reso-
nancia magnética craneal no mostró alteraciones. Se
diagnosticó de síndrome de Kallmann.

Inició tratamiento con ciclos de estradiol y progeste-
rona. Cuatro meses después tuvo su primera menstrua-
ción.Tras siete años de tratamiento el desarrollo mama-
rio era escaso y decidió colocarse prótesis de silicona.

A los 37 años y después de siete intentos de fecun-
dación in vitro consigue finalizar el embarazo de un niño
sano. Durante la gestación recibió tratamiento con pro-
gesterona. El tamaño mamario apenas varió por lo que la
madre llegó al parto con pocas esperanzas de lactancia.
Se inició succión de forma inmediata al parto presentan-
do producción evidente de leche en las primeras 24
horas y fue dada de alta al tercer día con lactancia mater-
na exclusiva. Mantuvo la lactancia hasta el octavo mes
cuando el niño decidió abandonar el pecho.

COMENTARIOS

A pesar del escaso desarrollo mamario, la mayoría de las
madres con SK no tienen dificultad para amamantar de
forma prolongada. Es probable que la falta de estrógenos
colabore al éxito de la lactancia materna en estas pacien-
tes.
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INTRODUCCIÓN

La prevalencia de obesidad se ha incrementado en la
población infantil en los últimos años, constituyendo un
importante problema de salud pública en la mayoría de
los países desarrollados. La obesidad y el sobrepeso llegan
a afectar al 25% de la población infantil (1). Las repercusio-
nes a largo plazo de esta situación son enormes en tér-
minos de morbilidad y mortalidad en la población adul-
ta. La prevención debería ser la primera estrategia para
combatir este fenómeno. Sin embargo, estamos aún lejos
de conocer cuáles son las estrategias de intervención
más eficaces.

RESUMEN

Objetivo

Evaluar la eficacia del consejo destinado al tratamiento
de la obesidad en una consulta programada de enfer-
mería.

Pacientes y métodos

Se incluyeron 115 pacientes asignados de forma alterna-
tiva y no aleatoria a dos grupos: intervención 56 o con-
trol 59. Se realizó un estudio descriptivo retrospectivo
analizando las características epidemiológicas y la dismi-
nución del índice de masa corporal relativo.

Resultados

No se encontraron diferencias significativas en la reduc-
ción del Indice de Masa Corporal Relativo (IMCR) en los
diferentes grupos. Se evidenció que los pacientes más
obesos al inicio presentan un mayor porcentaje de adel-
gazamiento.

Conclusiones

No se encontraron diferencias significativas en el trata-
miento combinado contra la obesidad frente a la ausen-
cia de tratamiento específico. Son necesarios nuevos
estudios para delimitar la eficacia de los diversos trata-
mientos contra esta patología.
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INTRODUCCIÓN

Los quistes branquiales son anomalías del desarrollo del
aparato branquial, siendo los más frecuentes los del
segundo arco. Se originan por el cierre incompleto de las
hendiduras branquiales, proceso por el cual quedarían
secuestrados restos de la membrana branquial. La inci-
dencia es bimodal, apareciendo al nacimiento o en los
primeros años de la vida, o bien a partir de la segunda
década al producirse la infección de los mismos.
Presentamos el caso de una paciente de 15 años que fue
diagnosticada de esta entidad.

CASO CLÍNICO

Paciente de 15 años sin antecedentes de interés que pre-
senta tumoración latero-cervical derecha, sin presencia
de fiebre, de cinco días de evolución, en aumento pro-
gresivo a pesar de tratamiento antibiótico y antiinflama-
torio. A la exploración se evidencia masa redondeada de
unos 5 cm de diámetro en región anterior del esterno-
cleidomastoideo derecho, discretamente móvil y doloro-
sa a la palpación. Se instaura antibioterapia endovenosa

disminuyendo discretamente el tamaño de la tumoración
pero persistiendo el dolor. Hemograma, bioquímica,
serologías, Mantoux y radiología de tórax normales.
Ecografía cervical sugerente de adenopatía con área
necrótica y lámina líquida en su interior. En TAC cervical
se evidencia nódulo laterocervical derecho con conteni-
do líquido en su interior. Se realiza PAAF en la que se
obtiene líquido purulento, las células obtenidas son com-
patibles con quiste branquial. Una vez confirmado el diag-
nóstico, la cirugía es el tratamiento de elección.

COMENTARIO

El primer paso ante una supuesta adenopatía que no res-
ponde a tratamiento antibiótico y antiinflamatorio es rea-
lizar un hemograma que nos puede poner en la pista del
posible diagnóstico. La PAAF constituye el método de
elección ante cualquier tumoración de evolución tórpida,
que debe acompañarse de biopsia en los casos no con-
cluyentes. El tratamiento en los casos de quiste branquial
es quirúrgico y debe plantearse ante infecciones de repe-
tición, alteración estética y/o obstrucción.


