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RESUMEN

Se realiza una revisión sobre la importancia de la microbiota intestinal y las aplicaciones clínicas de los probióticos
en pediatría. Se analiza la composición de los complementos alimenticios más utilizados y la suplementación de las
fórmulas infantiles.

PALABRAS CLAVE

Microbiota, probióticos, prebióticos, simbióticos.

Microbiota, probiotics, prebiotics and symbiotics in pediatrics

ABSTRACT

A review of the importance of intestinal microbiota and clinical applications of probiotics in pediatrics is performed. The
composition of the most used food supplements and supplementation of infant formula is analyzed.

KEY WORDS

Microbiota, probiotics, prebiotics, symbiotics.

INTRODUCCIÓN

En los últimos años se han publicado numerosos  trabajos
sobre la importancia de la microbiota en el estado de salud,
desempeñando un papel clave con funciones de barrera
defensiva, metabólicas e inmunoreguladoras y cuyo buen
funcionamiento es imprescindible para mantener un
 adecuado estado de salud. Una disfunción de la micro-
biota intestinal podría contribuir, en gran parte, al desa -
rrollo de múltiples enfermedades(1), como la diarrea

infecciosa o la asociada a antibióticos, estreñimiento,
 síndrome de intestino irritable, obesidad, diabetes, enfer-
medades autoinmunes etc. Por otra parte, se intenta
corregir esas posibles disfunciones con el empleo de
probióticos y prebióticos, suponiendo un novedoso
avance para utilizar en nuestras consultas ya que pueden
ser beneficiosos en la prevención y tratamiento de
muchas patologías.
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MICROBIOTA

Es un complejo ecosistema constituido por el conjunto de
microorganismos que colonizan establemente la superficie
epidérmica y de las mucosas. Está compuesta por más de
1.000 especies bacterianas diferentes (100 billones de bac-
terias) que ocupan 300 m2 de superficie intestinal y pesan
entre 600-1.500 g. Contienen más de 600.000 genes que
interactúan con la información genética del hospedador
constituyendo lo que se denomina metagenoma. Entre sus
funciones más importantes destaca el suministro de
nutrientes esenciales como vitaminas y algunos aminoáci-
dos, desarrollo del sistema inmunitario con función de
inmunomodulación(2) (GALT: tejido linfoide asociado a
mucosas del tracto gastrointestinal, es el mayor órgano del
sistema inmune del cuerpo) y antagonismo bacteriano con
capacidad para impedir el asentamiento de microorganis-
mos patógenos. La colonización comienza en el parto con
el contacto con la flora intestinal y vaginal de la madre,
aunque estudios recientes demuestran que la leche mater-
na es el principal factor que influye en la composición de
la microflora del niño(3) ya que es una fuente continua
de bacterias (104 UFC/ml) con predominio de bifidobacte -
rias (90%) y lactobacilos, mientras que en la leche adapta-
da predominan bacteroides, enterococos, coliformes y
clostridios, y en menor proporción bifidobacterias.
Además, la leche materna tiene un elevado contenido de
oligosacáridos con predominio de GOS (Galactooligo -
sacáridos). Por lo tanto, el tipo de alimentación determina
en gran parte el establecimiento de la flora microbiana.

PROBIÓTICOS

Los probióticos son microoganismos vivos que, cuando
se administran en cantidades adecuadas, confieren un
beneficio para la salud del consumidor (OMS)(4).
Fundamentalmente pertenecen a 2 grupos: lactobacilos y
bifidobacterias. También incluyen microorganismos no
bacterianos como Saccharomyces boulardii (levadura
no patógena) y bacterias no patógenas como Streptococcus
termophilus y Escherichia Coli Nissle 1917. Se identifican por
género, especie y cepa (designación alfanumérica).

Tienen múltiples beneficios para la salud tanto inmu-
nológicos (activan los macrófagos locales y células den-
dríticas, modulan perfiles de citoquinas e inducen una res-
puesta tolerogénica) como no inmunológicos (compiten
con los patógenos, modifican la actividad de enzimas
intraluminales, alteran el pH local, producen sustancias
bactericidas y bacteriostáticas, captan radicales superóxi-
dos, compiten por los sitios de adhesión al moco y epi-
telio intestinal, tienen efectos antioxidantes y aumentan la
función de barrera intestinal)(4).

En cuanto a la seguridad, la posibilidad de efectos
secundarios graves en niños sin patología de base es
extremadamente rara. En los ensayos clínicos publicados
no se han objetivado efectos adversos de importancia(5).

Los probióticos pueden incluirse como ingredientes
de la composición de muchos alimentos (alimentos fun-
cionales) o comercializarse como complementos alimen-
ticios (tabla I).

Tabla I. Complementos alimenticios

Nombre Cepas Contenido/Unidad Dosis Observaciones

Bivos L. rhamnosus GG 6X109UFC /sobre 1-2 sobres/día No gluten. No derivados lácteos

Ultra Levura Saccaromyces ? Dosis máx./día: Con líquidos fríos o templados
boulardii >12 a:500 mg

6-12 a:250 mg
<6 a:150 mg

Reuteri L. reuteri 20x106UFC/gota 5 gotas/día Con líquidos fríos

Casenfilus L. acidophilus 240x106UFC/sobre 3-6 sobres/día Contiene lactosa y leche

Symbioram B. infantis 3x109UFC/sobre <12 a: 1/día Contiene FOS (prebióticos)
L. rhamnosus >12 a: 2/día y Vitaminas
L. helveticus

Prodefen L. casei 1x109UFC/sobre 1 sobre/día Contiene trazas de soja
L. rhamnosus y derivados lácteos.
S. thermophilus Sin gluten.
B. breve Contiene FOS (prebióticos)
L. acidophilus
B. infantis
B. bulgaricus
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Tabla I. Complementos alimenticios (continuación)

Nombre Cepas Contenido/Unidad Dosis Observaciones

Rotagermine L. rhamnosus 3,5x109UFC/gota 1 sobre/día Contiene FOS y GOS
L. acidophilus (probióticos).
S. thermophilus Vitaminas y lactosa
B. bifidum
L. bulgaricus

Casenbiotic L. reuteri protectis 108UFC/comp./sobre/ 1 comp. o sobre/día Conservar a <25 ºC
5 gotas 5 gotas/día Sobres y comp.:

Contiene proteínas leche de vaca.
Gotas: Vitamina D3 (400UI)

Lactoflora B. lactis 25x106UFC/vial 1 vial/día Contiene prebióticos,
L. acidophilus vitaminas y aloe vera.
L. plantarum No contiene lactosa,
L. paracasei ni leche, ni gluten.

VSL#3 L. casei 450x109UFC/sobre 2-4 sobres/día Conservar a 4-8ºC.
L. acidophilus Administrar con líquidos fríos.
L. plantarum Contiene lactosa y soja.
L. bulgaricus
B. longum
B. infantis
B. brevis
S. thermophilus

Infloran L. acidophilus 109UFC/cápsula 1-2 cápsulas/día > 3 a. Administrar con líquidos
L. biphidus fríos o templados. Contiene lactosa.

Lactofilus L. acidophilus 120x106UFC/g. 2-3 cucharaditas >3 a. Contiene lactosa.
de café/día

Produo S. thermophilus 2,24x109UFC/comprimido 1 comp./día Contiene FOS (prebióticos)
L. plantarum y Vitamina C
B. longum
B. breve

Produo Stop L. acidophilus 2,54x109UFC/sobre 1 sobre/día Contiene FOS (prebióticos)
Daily L. rhamnosus y Vitaminas B1, B2, B6, A, C y E
Kids E. faecium

B. longum
B. bifidum

Produo Flora S. thermophilus 3x1010UFC/comprimido 3 comp./día Contiene FOS (prebióticos)
L. acidophilus y Vitamina C
L. rhamnosus
B. lactis 
B. longum

Produo Derma L. casei 1x1010UFC/stick 1-2 stick/día Contiene FOS y GOS (prebióticos)
B. lactis y Biotina
L. rhamnosus
L. plantarum

Sanogermina L. rhamnosus Contenido por frasco: 1 frasco/día Contiene Inulina
Flora Niños B. longum L. rhamnosus 5x109UFC y FOS (prebióticos) y Zinc

P. pentosaceus B. longum-P. pentosaceus
1x109 UFC
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PREBIÓTICOS

Son compuestos no digeribles, presentes en la dieta, que
estimulan el crecimiento o la actividad de los microorga-
nismos autóctonos, resultando en un beneficio para la
salud. Fundamentalmente son:

–Fructo-oligosacáridos (FOS) y la inulina: achicoria,
cebolla, ajo, alcachofa, puerro, espárragos, etc.

–Galacto-oligosacáridos (GOS): leche (incluida la
humana) y legumbres.

–Xilo-oligosacáridos (XOS): fruta, verdura, miel y
leche.

–Lactulosa: se obtiene por isomerización alcalina de la
lactosa de la leche de vaca.

La leche materna tiene un 60-70% de GOS y ácido
siálico. Carece de FOS. Las fórmulas infantiles tienen 90%
de GOS y 10% de FOS.

Los prebióticos aumentan la inmunidad del huésped
(producción de IgA, modulación de citoquinas, etc.)(4),
pero, además, incrementan el n.o de bifidobacterias,
el peso fecal y la absorción de Ca, Fe y Mg. Acortan el
 tiempo de tránsito gastrointestinal y, posiblemente, redu-
cen los niveles séricos de lípidos.

SIMBIÓTICOS

Son preparaciones farmacéuticas o alimentarias que con-
tienen una o más especies de probióticos e ingredientes
prebióticos. Teóricamente tienen mayor efecto benefi-
cioso que si se utilizan de forma aislada.

APLICACIONES TERAPÉUTICAS EN PEDIATRÍA

Diarrea aguda

Los probióticos que han demostrado claramente su efica-
cia son fundamentalmente Lactobacillus rhamnosus GG
(LGG) y S. boulardii. Este efecto es dosis dependiente,  siendo
más eficaces a dosis altas. La dosis recomendada para LGG
es de 1010-1011 UFC/12 h y para S. boulardii 200 mg/8 h
durante 5-7 días(4,6). Son más eficaces cuando se emplean
precozmente(7,8), en gastroenteritis producidas por virus y
en las que afectan a niños en países desarrollados(7,9). La
European Society for Paediatric Gastroenterology,
Hepatology and Nutrition (ESPGHAN) recomienda utili-
zar LGG y S. boulardii en el tratamiento de la diarrea aguda
junto con la rehidratación(6). La Academia Americana de
Pediatría apoya el uso de LGG para tratar la diarrea
aguda(8). También lo avalan la Sociedad Española de
Gastroenterología, Nutrición y Hepatología y la Sociedad

Española de Infectología Pediátrica(10). No existen en la
actualidad datos suficientes para recomendar el uso de
probióticos en la prevención de la diarrea aguda(6,8).

Diarrea asociada a antibióticos

S. boulardii a dosis altas y LGG pueden prevenir la apari-
ción de diarrea asociada a antibióticos sin efectos secun-
darios en niños sanos(11,12). La Academia Americana de
Pediatría aconseja su uso siempre que se inicie precoz-
mente(8,13).

Enfermedad inflamatoria intestinal

Es la entidad donde existen más evidencias sobre la
imprescindible participación de la microbiota intestinal
para que se produzca la enfermedad(14,15). Los probióticos
que se han mostrado más eficaces en la colitis ulcerosa y
en la reservoritis son la mezcla VSL#3(4,16).

Infección por Helicobacter Pylori (H. Pylori)

Se han observado menos efectos secundarios y mejor
tolerancia a la triple terapia con la adición de probióticos
al tratamiento; hay estudios con LGG, L. reuteri, L. saliva-
rius, L. acidófilus, S. boulardii y L. casei(4,17,18). No hay eviden-
cias claras de una mayor tasa de erradicación(16).

Alergia alimentaria

La administración de lactobacilos y bifidobacterias podría
disminuir la tasa de alergias alimentarias(15). Es posible que
exista una adquisición de tolerancia más precoz en la
alergia a proteínas de leche de vaca, tanto en la mediada
por IgE como en la no mediada, con la utilización de un
hidrolizado de proteínas de leche de vaca suplementado
con LGG(19). Los probióticos podrían modular la respues-
ta del intestino frente a antígenos alimentarios por su fun-
ción de barrera intestinal.

Enterocolitis necrotizante

El tratamiento profiláctico en prematuros disminuye el ries-
go de enterocolitis severa (estadios II o III), los días de hos-
pitalización, la mortalidad y los días tras los que se alcanza
la nutrición enteral exclusiva(20). La evidencia científica apoya
el uso sistemático de probióticos en prematuros excepto
en <1.000 g debido a la falta de datos en este grupo(15,21).
El Grupo de Nutrición y Metabolismo Neonatal de la
Sociedad Española de Neonatología considera su uso
en ≤ 32 semanas de gestación y/o <1.500 g incluidos los
<1.000 g (con estrecha monitorización en este grupo)(20,22).
La mayoría de los estudios utilizan una combinación de
cepas de bifidobacterias y lactobacilos cuando se inicia la
nutrición enteral, a ser posible antes de los 7 días y mante-
nerla hasta el alta o 35 semanas de edad postconcepcional.
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Cólico infantil

La microbiota tiene un papel importante en el cólico.
Varios estudios muestran que los lactantes con cólico tie-
nen menos bifidobacterias y lactobacilos. La cepa probió-
tica L. reuteri DSM 17938 administrada una vez al día a
dosis 108 UFC/día es la que más evidencias científicas
positivas tiene hasta el momento sin observarse efectos
secundarios(4,23).

Otras enfermedades

Hay muchas líneas de investigación abiertas en enferme-
dades como: obesidad, estreñimiento, intolerancia a la
lactosa, enfermedad celiaca, síndrome de intestino irrita-
ble, dolor abdominal funcional, dermatitis atópica, alergia,
prevención de infecciones, metabolismo lipídico, etc. con
resultados esperanzadores, pero es necesario realizar
más estudios para obtener conclusiones.

FÓRMULAS INFANTILES

En cuanto a la suplementación de las fórmulas, las reco-
mendaciones son las siguientes:

Probióticos

La ESPGHAN (2011) no recomienda el uso de fórmulas
suplementadas con probióticos de forma sistemática. Sin
embargo, es posible que la suplementación de las fórmu-
las lácteas con determinadas cepas bacterianas pueda ser
recomendable(24). En el Consenso de expertos (2015)
sobre aspectos nutricionales de las leches infantiles de ini-
cio y continuación, no hubo consenso en la suplementa-
ción de probióticos y simbióticos por no haber suficien-
tes estudios(25). La mayoría están de acuerdo en la utilidad
de probióticos en el cólico del lactante.

Prebióticos

La ESPGHAN (2011) no recomienda el uso de fórmulas
suplementadas con prebióticos de forma sistemática(24). En
el Consenso de expertos (2015) sí hubo consenso sobre
la suplementación de prebióticos en las fórmulas, conside-
rando que pueden tener resultados beneficiosos en: estre-
ñimiento, disminuir episodios de diarrea y prevención de
alergias(25). La Directiva de la Comisión Europea (141/2006)
indica que pueden añadirse FOS y GOS en cantidades no
superiores a 0.8 g/100 ml. Puede utilizarse una combina-
ción GOS:FOS en una proporción 9:1.

Simbióticos

La ESPGHAN (2011) no recomienda el uso sistemático
de fórmulas suplementadas con simbióticos, fundamen-
talmente debido a que hay pocos estudios(24).

En la tabla II se muestran las fórmulas infantiles que
contienen prebióticos y/o probióticos.

Tabla II. Contenido de prebióticos y probióticos en fórmulas infantiles

Prebióticos Probióticos

Leches inicio

Nutribén Natal GOS –

Blemil Plus Forte 1 FOS –

Enfamil Premium I GOS –

Novalac Premium 1 GOS –

Nativa 1 – –

Nidina 1 – B. lactis

Nan 1 – L. reuteri

Hero Baby 1 GOS –

Almirón 1 FOS+GOS –

Leches inicio especiales

Nutribén AE I Digest GOS –

Nutribén Hidrolizada 1 FOS –

Nutribén AC Digest – –

Nutribén sin lactosa 1 – –

Nutribén AR 1 GOS –

Nutribén Soja – –

Nutribén HA GOS –

Blemil Plus 1 SL FOS –

Blemil Plus 1 FH – L. rhamnosus
B. infantis

Blemil Plus AR FOS –

Blemil Plus AC FOS –

Enfamil AR 1 – –

Nutramigen 1 LGG – LGG

Enfamil Confort – –

Pregestimil – –

Nan Excel 1 HA – B. lactis

Nan AL 110 – L. reuteri

Nan Digest – L. reuteri

Nan AR – L. reuteri

Nan Transit AE FOS+GOS L. reuteri

Alrimón 1 Digest – –

Almirón Hidrolizado – –

Almirón SL – –

Almirón AR 1 – –

Leches continuación

Nutribén continuación GOS –

Blemil Plus 2 Forte FOS L. rhamnosus
B. infantis

Enfamil Premiun 2 GOS –

Novalac Premium 2 GOS –
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CONCLUSIONES
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Los probióticos se han mostrado eficaces en la pre-
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No se recomienda de forma sistemática la utilización
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con prebióticos.
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RESUMEN

El ahogamiento o semiahogamiento es una causa frecuente de muerte, especialmente en la infancia. Puede produ-
cirse por dos mecanismos: mediante aspiración de agua o mediante asfixia producida por laringoespasmo. La fisio-
patología viene definida por la aparición de hipoxia e hipotermia, fundamentalmente. Las complicaciones pueden ser
múltiples, especialmente cardiacas y neurológicas. La aplicación correcta de medidas de reanimación en el propio
lugar del accidente puede disminuir las tasas de mortalidad.

PALABRAS CLAVE

Ahogamiento, semiahogamiento, hipoxia, hipotermia, reanimación.

Drowning and near-drowning: pathophysiological memory and treatment

ABSTRACT

Drowning or near drowning is a common cause of death, especially in children. It may occur by two mechanisms: by aspiration
of water or by asphyxiation by laryngospasm. The pathophysiology is defined by the onset of hypoxia and hypothermia,
fundamentally. Complications can be multiple, especially cardiac and neurological. The correct application of resuscitation
measures at the accident site itself may decrease mortality rates.
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Drowning, near-drowning, hypoxia, hypothermia, resuscitation.
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CONCEPTO

El ahogamiento es una causa frecuente de muerte a pesar
de que el tratamiento de los ahogados ha evolucionado
considerablemente en los últimos años gracias a los pro-
gresos de la reanimación cardiopulmonar, al mejor cono-
cimiento de la fisiopatología y al desarrollo de los medios
de alerta y de los primeros auxilios. El pronóstico del
paciente semiahogado depende de la rapidez del rescate

y reanimación, en especial de los cuidados médicos de
urgencia. Muchas de las víctimas, aparentemente muertas,
pueden ser salvadas si se les aplica, de forma intensa e
ininterrumpida, medidas de resucitación.

Existen diversas definiciones de ahogamiento. Se
acepta que consiste en una muerte por asfixia causada
por inmersión, mientras que semiahogamiento, casi aho-
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gamiento o pseudoahogamiento, es cuando el paciente
sobrevive, al menos temporalmente, después del episo-
dio de asfixia. Si el paciente acaba falleciendo se habla de
ahogamiento secundario. Otros autores emplean el tér-
mino de síndrome de inmersión para definir los límites
nítidos entre ahogamiento y semiahogamiento, aunque
también se ha empleado para referirse a la muerte súbi-
ta tras la inmersión en agua helada.

EPIDEMIOLOGÍA

El ahogamiento es más frecuente en la infancia, especial-
mente en niños que comienzan a andar y entre los ado-
lescentes. Se estima que aproximadamente cada año en
Estados Unidos se producen 74.000 casos de semiahoga-
miento y 6.000 casos de ahogamiento, constituyendo la
tercera causa de muerte accidental. En España se estima
que la incidencia es de 1,5-1,6 por 100.000 habitantes y
año. La mayor parte de este tipo de accidentes se pro-
ducen en piscinas privadas (50%), lagos, ríos, corrientes,
riadas (20%), y bañeras (15%). También se producen,
aunque en menor frecuencia, en lugares inusuales, como
en baños de vapor y lavabos(1).

MECANISMOS PATOGÉNICOS

El ahogamiento suele producirse en niños o ancianos
cuando caen, accidentalmente, al agua de la bañera, de la
piscina o de la costa, debido a la negligencia de los fami-
liares o cuidadores y son incapaces de salir de la misma
por sí mismos(2).

El ahogamiento puede ser secundario a sucesos como
un traumatismo craneoencefálico o medular, pérdida de
conciencia inducida por hipoxia o por enfermedad car-
diovascular preexistente, muerte súbita, convulsión o
infarto de miocardio. No es raro que el ahogamiento
ocurra tras un abuso de la ingesta de alcohol u otras dro-
gas, así como ante una sobreestimación de habilidad para
nadar, un simple mareo e, incluso, sea el resultado de un
intento de suicidio. Tampoco son raros los casos de aho-
gamiento en personas con agotamiento físico completo o
en atletas con gran hiperventilación en los que se produ-
ce pérdida de conocimiento debido a la hipoxia, mientras
nada por debajo del agua. En la tabla 1 se muestran algu-
nas de las circunstancias inductoras del ahogamiento,
observadas en una serie de 4.000 casos.

Hay autores que diferencian varias clases de ahoga-
miento/semiahogamiento, en virtud de los fenómenos
fisiopatológicos acaecidos y causa de muerte. Así, ahoga-
miento con aspiración se refiere a las personas que falle-
cen como resultado de alteraciones pulmonares causadas

Tabla 1. Circunstancias inductoras del ahogamiento

Causa Incidencia (%)

Exceso de confianza 31,3

No saber nadar 28,3

Agotamiento 21,7

Hundimiento en aguas profundas 16,2

Pérdida de apoyo 10,1

Atrapamiento u obstáculos para nadar 5,4

por la aspiración de fluido mientras están sumergidas;
ahogamiento sin aspiración describe a aquellos que falle-
cen como resultado de una obstrucción respiratoria y
asfixia mientras están sumergidos; semiahogamiento con
aspiración se refiere a individuos que sobreviven, al
menos inicialmente, tras una inmersión y aspiración de
fluidos y semiahogamiento sin aspiración hace referencia
a personas que sobreviven, al menos inicialmente, tras
una asfixia por inmersión.

Algunos autores diferencian el ahogado húmedo del
seco. El primero es debido a la aspiración de agua y suele
producir edema agudo de pulmón; el segundo se debe a
un laringoespasmo que evita precisamente la aspiración
del líquido cerrando la glotis y produce un cuadro similar
a un síncope con paro respiratorio.

Otras circunstancias a tener en cuenta son el tipo,
temperatura y cantidad de agua aspirada, así como la
edad de la víctima y su estado de salud previo al acci-
dente. El agua fría suele aumentar el período de tiempo
en que la víctima, especialmente en caso de niños, puede
permanecer sumergida antes del rescate, con posibilida-
des de ser recuperada. El agua fría, sin embargo, puede
también contribuir a la morbilidad y mortalidad por la
producción de hipotermia grave y arritmia cardiaca letal.
La inmersión en agua muy fría puede provocar un shock
termodiferencial, responsable de muerte por inhibición.

LESIONES

Los hallazgos postmorten son muy diversos y no siempre
constantes. Los tejidos suelen presentar una coloración
rosa pálida y la piel puede tener un aspecto de carne de
gallina, debido a la acción del frío sobre los músculos
erectores del pelo. El árbol respiratorio está lleno de un
líquido viscoso, debido al edema pulmonar, que incluso
sale por la nariz y la boca. Al abrir el tórax los pulmones
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se presentan distendidos y con petequias abundantes. El
examen microscópico puede mostrar elementos presen-
tes en el agua del mar, como arena, barro, algas o diato-
meas. También puede existir congestión capilar difusa en
las paredes de los alveolos. El tracto gastrointestinal
puede estar lleno de líquido ingerido y de cuerpos extra-
ños. También se pueden observar diversos grados de
alteraciones electrolíticas y los glóbulos rojos están ede-
matizados, hemolizados o dentados.

MECANISMOS FISIOPATOLÓGICOS

Las alteraciones más importantes observadas son las deri-
vadas de los trastornos pulmonares y equilibrio ácido-
base, de las alteraciones del volumen sanguíneo y elec-
trolitos, de la hemoglobina y hematocrito, de trastornos
cardiovasculares y renales y, finalmente, de las alteracio-
nes neurológicas(3,4,5).

1. Alteraciones pulmonares
y equilibrio ácido-base

La consecuencia única más importante del semiahoga-
miento es la hipoxia. La severidad del daño hipoxémico
depende del tiempo que la víctima permanece sumergi-
da, así como de si ha aspirado líquido. La hipoxia se pro-
duce tras la aspiración de agua dulce o agua salada, pero
los cambios fisiológicos que contribuyen a la hipoxemia
difieren en cada medio. En circunstancias normales las
diferentes zonas de los pulmones tienen un cociente ven-
tilación/perfusión (V/Q) de 1 aproximadamente.

En casos de aspiración de agua salada o hipertónica
(el agua del mar es una solución salina al 3,5%), los alveo -
los se rellenan de líquido, pero permanecen todavía per-
fundidos, con el resultado de un shunt intrapulmonar.
En estas condiciones, algunas áreas de los pulmones no
son ventiladas, pero sí perfundidas; su relación V/Q es
aproximadamente 0, contribuyendo de esta forma a la
hipoxia. Sin embargo, el agua salada no altera de forma
significativa el surfactante pulmonar.

Si se aspira agua dulce, el líquido es rápidamente
absorbido, pasando a la circulación. Este líquido hipotóni-
co altera las propiedades del surfactante pulmonar, de
manera que su tensión superficial no desciende de forma
máxima. Estas alteraciones en el surfactante producen
inestabilidad y colapso alveolar, causa principal del shunt
intrapulmonar e hipoxemia.

Por otra parte, además del agua, puede ser aspirado
el contenido gástrico regurgitado, provocando una neu-
monía añadida. En este caso el tratamiento seguirá sien-

do el mismo, pero la lesión puede ser más severa y el tra-
tamiento debe ser más prolongado. La hipoxia cerebral
producida puede provocar, a su vez, un grave edema pul-
monar neurogénico, mediante mecanismos no bien
conocidos. Clínicamente es imposible diferenciarlo del
edema causado por la aspiración de agua (figura 1).

Los gases demuestran la existencia de una hipoxia
acompañada de hipercapnia y acidosis. Aunque la se -
veridad de la hipoxia arterial y de la acidosis refleja la
extensión de la lesión pulmonar, no debe utilizarse en
la sala de urgencias como valor pronóstico de supervi-
vencia en ningún paciente.

2. Alteraciones en el volumen sanguíneo
y electrolitos

La aspiración de líquido hipotónico en una cantidad que
exceda 11 ml/kg supone un aumento del volumen san-
guíneo en proporción directa con la cantidad aspirada. En
la práctica, cualquier paciente sospechoso de haber aspi-
rado una cantidad significativa de líquido, bien hipotónico
o hipertónico, puede requerir monitorización de la pre-
sión venosa central o presión pulmonar enclavada. No
obstante, la mayoría de las víctimas de semiahogamiento
no han aspirado suficiente líquido para causar cambios en
el volumen sanguíneo que pongan en peligro la vida del
individuo.

La concentración de electrolitos en plasma puede
variar dependiendo de la cantidad y del tipo de líquido
aspirado. No obstante, son necesarias grandes cantidades
de agua aspirada para demostrar alteraciones significativas
que amenacen la vida del paciente. En casos de aspiración
de agua muy salada, como la del mar Muerto, una peque-
ña cantidad puede inducir alteraciones electrolíticas
importantes.

3. Alteraciones en la hemoglobina
y el hematocrito

En casos de aspiración de un gran volumen de líquido
hipotónico en un paciente hipóxico, se produce una
importante hemólisis, con la consiguiente elevación de la
hemoglobina plasmática y descenso del hematocrito.
Estos hallazgos, sin embargo, no son frecuentes, lo que
sugiere que las personas semiahogadas no aspiran gran-
des cantidades de agua.

4. Alteraciones cardiovasculares y renales

En general, la función cardiovascular de los pacientes
semiahogados, permanece estable, aunque se pueden
observar cambios en el trazado del electrocardiograma,
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Figura 1. Imagen característica de distress respiratorio
agudo secundario a ahogamiento. 

tanto en casos de aspiración de agua salada como dulce.
En casos de aspiración de grandes volúmenes puede apa-
recer muerte por fibrilación ventricular. La función renal
se ve alterada en casos excepcionales; puede aparecer
necrosis tubular aguda, inducida por la acidosis láctica y
la hipoxia, así como por la hemoglobinuria y la hemo -
globinemia producidas por hemólisis.

5. Alteraciones neurológicas

Las manifestaciones neurológicas son variadas. La mayo-
ría de los pacientes sufren un período de pérdida de con-
ciencia debido a la hipoxia cerebral. El pronóstico de
recuperación total en pacientes llegados al hospital des-
piertos o solo en estado de obnubilación, es de alrede-
dor del 90%, si se aplican los cuidados necesarios. Este
porcentaje se estima más pequeño en casos de niños. Los
niños que sobreviven sufren con más frecuencia que
los adultos lesiones cerebrales significativas, porque sus
corazones pueden resucitarse después de largos perío-
dos de parada, pero sus cerebros no toleran la hipoxia
tanto como sus corazones (figura 2).

TRATAMIENTO

La mayoría de las personas ahogadas o bien sobreviven
espontáneamente o ya no se puede hacer nada por ellas
cuando se inicia la reanimación. La resucitación y el trata-
miento son, sin embargo, posibles dentro de un marco de
variantes fisiológicas. Si es posible debe realizarse una his-
toria que recoja los datos del momento del accidente,
duración de la inmersión, tipo y temperatura del agua y si
ha habido aspiración o vómitos. No obstante, el tiempo

que la víctima ha estado sumergida es un factor de esca-
so valor para indicar las posibilidades de recuperación del
enfermo Debemos distinguir el tratamiento inmediato,
administrado en el lugar del accidente y el tratamiento
dispensado en el hospital(6).

1. Tratamiento inmediato en el lugar
del accidente

Una vez sacado del agua el enfermo hay que verificar la
existencia de movimientos respiratorios. Si la persona
está consciente y la tos y los movimientos respiratorios
son vigorosos, lo más probable es que la hipoxia haya
sido mínima y que la cantidad de agua aspirada sea
pequeña. A pesar de ello, la persona afectada debe ser
llevada al hospital y observada durante 24 horas por la
posibilidad de aparición tardía de síntomas(3).

Si no hay movimientos respiratorios, la acción debe
ser inmediata. No se debe hacer ningún intento de dre-
nar el agua de los pulmones, ya que no puede hacerse en
forma efectiva. La faringe se limpiará rápidamente con los
dedos y se iniciará la ventilación boca a boca. De hecho,
aunque contengan algo de agua, los pulmones pueden ser
ventilados con estas maniobras. El líquido tragado por el
paciente será regurgitado cuando se logre una presión
superior a la del esfínter esofágico inferior. No se debe
intentar vaciar el estómago, pues lo único que se logra es
que el líquido regurgitado sea aspirado por el pulmón.
Una vez insuflado el pulmón en forma repetida se busca
en la carótida la existencia de pulso y si este está ausen-
te se inicia el masaje cardiaco, combinado con ventilación
asistida, y se procede a trasladar a la víctima a un hospi-

Figura 2. Alteraciones en el cerebelo de una niña ahogada en una piscina.



gasto metabólico, aumenta la tolerancia a la hipoxia o
facilita una desviación preferencial de sangre a encéfalo,
corazón y pulmones. Las víctimas de semiahogamiento
que están hipotérmicas y son reanimadas deben calen-
tarse al menos a 30-32 ºC antes de abandonar los esfuer-
zos de reanimación(11,12).

Se deben determinar, preferentemente, los gases
arteriales y la oximetría de pulso para dirigir el tratamien-
to de las alteraciones pulmonares y establecer la adminis-
tración de bicarbonato sódico. La radiografía de tórax
puede revelar un edema pulmonar generalizado o bien
ser normal tras el incidente. Si aparecen broncoespasmo,
desequilibrio electrolítico, convulsiones, hipotermia, arrit-
mias, hipotensión e hipertensión intracraneal, se aplicará
el tratamiento específico en cada caso. Se vaciará el estó-
mago con sonda nasogástrica, lo que ayuda para prevenir
el vómito y se colocará una sonda de Foley para contro-
lar la diuresis. El empleo de corticoides y antibióticos no
altera la evolución de la neumonía por aspiración ni la del
edema pulmonar. No obstante, en el caso de aguas con-
taminadas, pueden estar indicados la ampicilina, gentami-
cina, vancomicina o cefalosporinas, después de recoger
muestras de material expectorado y de sangre para culti-
vos. En la tabla 3 se muestra la pauta a seguir con el
paciente que ingresa en el hospital.

PREVENCIÓN

Diversos estudios han mostrado que la mayor parte de
los casos analizados podían haber sido salvados si ellos
mismos o sus acompañantes hubieran actuado correcta-
mente. Aprender a nadar en un niño es fundamental para
evitar este tipo de accidentes, no obstante, incluso los
buenos nadadores pueden ahogarse nadando distancias
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tal sin suspender las medidas de soporte. El masaje car-
diaco se practica a razón de una compresión cada segun-
do sobre el esternón, combinada con la insuflación boca
a boca, una cada 5 segundos. Es importante tener en
cuenta que todos los pacientes semiahogados deben ser
inmovilizados hasta que un estudio radiológico excluya la
posibilidad de lesión en la columna vertebral. Los signos
que indican lesión espinal son respiración abdominal sin
movimientos de músculos intercostales, priapismo, hipo-
tonía y bradicardia, entre otros(7). En la tabla 2 se mues-
tran, en síntesis, los cuidados a proporcionar a los pacien-
tes en el mismo lugar del accidente.

2. Tratamiento hospitalario

En el hospital se debe asegurar una oxigenación adecua-
da, se confirmará la integridad de la columna vertebral y
se buscarán otras posibles lesiones. Si existe insuficiencia
pulmonar aparecen disnea, taquipnea y uso de músculos
accesorios para la respiración. Todos los pacientes deben
recibir oxígeno complementario durante la valoración, al
100% si es necesario, hasta comprobar que la oxigena-
ción es la adecuada. Si un flujo de oxígeno de 40 a 50%
no puede mantener la PO2 arterial por encima de 60
mmHg en adultos, o de 80 mmHg en niños, los pacien-
tes deben ser intubados y se administrará ventilación
mecánica(8,9).

Generalmente los pacientes intubados requieren pre-
sión positiva al final de la espiración (PEEP, positive end-
expiratory pressure) o presión positiva continua en la vía
respiratoria (CPAP, continuous positive airway pressure).
Será necesario paralizar la actividad muscular en algunos
pacientes y, a veces, una restricción moderada de líquidos
e hiperventilación, con PCO2 de 30 mmHg, ayudan a
controlar el edema cerebral. En ocasiones, un paciente
sólo requiere mayor oxigenación y CPAP sin ventilación
mecánica. Solo las personas conscientes y con pocas pro-
babilidades de sufrir vómitos son candidatas para ventila-
ción CPAP con mascarilla(10).

Otro problema a resolver es la hipotermia. Esta puede
inmovilizar a la víctima, lo que puede ser causa de ahoga-
miento, fibrilación ventricular primaria u otras complica-
ciones metabólicas. Frecuentemente la hipotermia grave
indica inmersión prolongada y es un signo de mal pro-
nóstico. No obstante, hay pacientes que sobreviven tras
una inmersión prolongada, de hasta 40 minutos, en agua
fría. Estos pacientes tienen temperaturas corporales infe-
riores a 30 ºC tras inmersión en agua a menos de 20 ºC
de temperatura. La función de la hipotermia es poco
clara, pero probablemente produce una reducción del

Tabla 2. Atención prehospitalaria al paciente semiahogado

Rescate rápido y cuidadoso 

Precauciones para la columna vertebral

Liberación de las vías aéreas

Reanimación cardiopulmonar: boca a boca y masaje cardiaco

Oxígeno complementario a todos los pacientes

Acceso venoso lo antes posible

Transportar a todos los pacientes al hospital

Modificado de Modell(7)
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cortas. Cualquier persona sumergida en agua fría debe
permanecer lo más inmóvil posible hasta que llegue su
rescate ya que el agotamiento y los esfuerzos para man-
tenerse a flote son uno de los factores principales que
contribuyen al ahogamiento. Intentar flotar boca arriba y
relajado es algo que debería enseñarse sistemáticamente
en las escuelas. El empleo de cercas y vallas adecuadas
alrededor de las piscinas puede evitar casos de ahoga-
miento en los niños(13,14).
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Tabla 3. Atención hospitalaria al paciente semiahogado

Descartar lesión de la columna

Laboratorio: Hto, Hb, gasometría, electrolitos, glucosa, coagulación, orina

Radiografía de tórax

Electrocardiograma

Control pulmonar: O2, alto flujo de O2, intubación, presión positiva (PEEP, CPAP)

Sonda nasogástrica

Sonda de Foley

Vigilar: oxigenación, equilibrio acidobásico, temperatura corporal

Valorar y tratar: función renal, situación cerebral, hipoglucemia, hipotermia

PEEP: presión positiva al final de la espiración
CPAP: presión positiva continua en vías respiratorias

Modificado de Haynes(9)
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RESUMEN

Las inmunodeficiencias combinadas graves (SCID) son un grupo heterogéneo de enfermedades consistentes en
distintas alteraciones inmunes que suponen una amenaza para la vida. Presentamos el caso de un lactante de dos
meses y medio ingresado por cuadro de infección respiratoria de evolución tórpida y fallo de medro desde el primer
mes de vida. Ante el hallazgo de linfopenia persistente se sospechó una inmunodeficiencia primaria con el
diagnóstico final de SCID por déficit de ADA. A la espera del tratamiento definitivo con trasplante de células
hematopoyéticas, se inició tratamiento de soporte con inmunoglobulinas intravenosas, terapia sustitutiva enzimática
con PEG-ADA bovina, así como tratamiento profiláctico antibiótico y antifúngico sin haber presentado hasta el
momento complicaciones significativas. Conclusiones: la linfopenia y fallo de medro en un lactante deben hacernos
sospechar una SCID. El diagnóstico precoz es de vital importancia para evitar la instauración de infecciones
potencialmente letales, así como complicaciones derivadas de la administración de vacunas de organismos vivos.

PALABRAS CLAVE

Inmunodeficiencia, adenosina desaminasa, linfopenia, fallo de medro.

Failure to thrive and torpid respiratory infection. A case report

ABSTRACT

Combined immunodeficiency syndromes (SCID) are a heterogeneous group of disorders arising from a disturbance in the
development and function of the immune system that may lead to early death. We present the case of a two and a half
months old child hospitalized for torpid respiratory infection and failure to thrive from the first month of life. Given the
discovery of persistent lymphopenia, a primary immunodeficiency was suspected, with the final diagnosis of SCID due to
adenosine deaminase deficiency. While waiting for the definitive treatment with hematopoietic cell transplantation, immune
globulin replacement therapy was provided, as well as enzyme replacement therapy with bovine PEG-ADA and prophylactic
treatment with antifungal therapy and antibiotics, without any meaningful complications up to that moment. Conclusions:
lymphopenia and failure to thrive in an infant should make us suspect a SCID. An early diagnosis is vital in order to avoid the
establishment of potentially lethal infections and complications from the administration of live vaccines.

KEY WORDS

Immunodeficiency, adenosine deaminase, lymphopenia, failure to thrive.
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INTRODUCCIÓN
Las inmunodeficiencias combinadas graves (SCID) son
un grupo heterogéneo de enfermedades consitentes en
distintas alteraciones inmunes que suponen una amena-
za para la vida. Su diagnóstico precoz es de vital impor-
tancia para evitar la instauración de infecciones poten-
cialmente letales, así como complicaciones derivadas de
la administración de vacunas de organismos vivos.
Actualmente se han descrito más de 200 inmunodefi-
ciencias primarias, en más de 100 de las cuales se cono-
ce el defecto genético específico que las provoca. 

El déficit de adenosina desaminasa (ADA) es una
forma de SCID caracterizada por linfopenia profunda y
niveles muy bajos de todos los isotipos de inmunoglobu-
linas, que dan como resultado la aparición de infecciones
oportunistas graves y recurrentes. La incidencia estimada
oscila entre 1/200.000 y 1/1.000.000 de nacidos vivos, y
supone el 15% de las SCID.

CASO CLÍNICO

Lactante de 2 meses y medio derivado a nuestro servicio
de urgencias por cuadro respiratorio de 10 días de evo-
lución, tratado inicialmente con ambroxol y posterior-
mente con amoxicilina (50 mg/kg/día) durante 7 días.
Ante la ausencia de mejoría se realizó radiografía de
tórax, objetivándose neumonitis basal e imagen sugestiva
de neumonía redonda en lóbulo superior derecho.

Como antecedentes personales presentó una pérdida
ponderal superior al 12 % en los primeros días de vida con

Tabla 1. Estudio de poblaciones linfocitarias del paciente, con afectación de todos los subtipos.
Valores normales extraídos de [9] Comans-Biwer et al, J Pediatrics. 1991, 130(3): 388.

Poblaciones linfocitarias Porcentaje (%) Valores normales Número absoluto (céls./ul) Valores normales

Linfocitos totales 1.065 [3.700-9.600]

T CD3+ 38 [48-75] 400 [2.300-6.500]

T CD3+/CD4+ 22 [33-58] 238 [1.500-5.000]

T CD3+/CD8+ 12 [11-25] 123 [5.00-1.600]

Cociente CD4/CD8 1,9 [1,7-3,9]

B CD19+ 49 [14-39] 522 [600-3.000]

NK CD56+CD3– 6,5 [2-14] 69 [100-300]

estancamiento ponderal desde el primer mes de vida, y
deposiciones blandas de tres semanas de evolución.

En la exploración física a su llegada a urgencias pre-
sentaba buen estado general, rinitis y taquipnea de 50
respiraciones por minuto, así como subcrepitantes aisla-
dos en la auscultación. El resto de la exploración era
anodina.

En urgencias se realizó analítica sanguínea con bioquí-
mica anodina y parámetros de infección negativos. En el
hemograma se objetivó leucopenia (1.500 mm3) con lin-
fopenia grave (200 mm3), con serie roja y plaquetas nor-
males. Ante estos hallazgos y la necesidad de aporte de
oxígeno suplementario en gafas nasales para mantener
adecuadas saturaciones, se decidió ingreso hospitalario.

Al ingreso se instauró tratamiento broncodilatador y
corticoideo, así como azitromicina oral. Los estudios micro-
biológicos (aspirado nasofaríngeo y hemocultivo) fueron
negativos. Se realizó hemograma de control a las 48 horas
del ingreso, persistiendo los hallazgos iniciales (leucocitos
800 mm3: neutrófilos 400 mm3, linfocitos 100 mm3, mono-
citos 100 mm3). 

Ante lactante con linfopenia profunda persistente,
fallo de medro e infección respiratoria de evolución tór-
pida, se sospechó cuadro de SCID, por lo que se com-
pletó el estudio con la determinación de poblaciones lin-
focitarias objetivando afectación de todas las subclases
(tabla I), por lo que se trata de una SCID tipo T- B- NK.

En la radiografía de tórax de control se constató
ausencia de timo, amputación del borde inferior de las
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escápulas, y fenómeno «anterior rib cupping», todos ellos
hallazgos compatibles con SCID (figura 1).

Se realizó secuenciación por Sanger del DNA genó-
mico, hallándose una mutación del Gen ADA1
(20q13.11) en homocigosis, llegando al diagnóstico defi-
nitivo de SCID por déficit de ADA.

Con el diagnóstico de certeza establecido, y a la espe-
ra de donante HLA compatible para la realización del
trasplante de progenitores hematopoyéticos (TPH), se
instauró tratamiento profiláctico con itraconazol y trime-
toprim-sulfametoxazol, así como soporte con inmunoglo-
bulina intravenosa (Ig IV) y terapia enzimática sustitutiva
con PEG-ADA bovina intramuscular administrada sema-
nalmente. 

Presentó una elevación progresiva de las cifras de lin-
focitos en los hemogramas seriados, así como una mejo-
ría radiológica.

Para revertir el estancamiento ponderal se mantuvo la
lactancia materna (tras comprobación de negatividad de
infección por citomegalovirus en la madre) y suplementa-
ción nocturna con nutrición enteral a débito continuo
mediante sonda nasogástrica, lográndose una adecuada
ganancia ponderal.

A los 6 meses y medio se ha realizado el TPH alogé-
nico HLA idéntico no emparentado, con buena toleran-
cia y resultados esperanzadores.

DISCUSIÓN
La SCID por déficit de ADA fue la primera inmunodefi-
ciencia con un defecto molecular específico descrito, con-
sistente en la mutación del gen ADA1 (20q13.11). Es una
entidad muy poco frecuente cuya incidencia oscila entre
1/200.000 y 1/1.000.000 de nacidos vivos. Es una enfer-
medad genética de herencia autosómica recesiva que
desencadena una SCID con disfunción de células T, B y
NK y suele debutar en los primeros meses de vida.

El 90 % de los pacientes con déficit de ADA presen-
tan el llamado «fenotipo SCID», consistente en la triada
compuesta por infecciones oportunistas, diarrea crónica
persistente y fallo de medro(1).

En cuanto a la fisiopatología, la ADA es una enzima
ubicua presente en todas las células y en el plasma, encar-
gada de catalizar el proceso de degradación de las puri-
nas, concretamente la reacción de desaminación de ade-
nosina y desoxiadenosina a inosina y desoxiadenosina.
Cuando esta enzima está disminuida o ausente, hay una
alteración en la síntesis del DNA en las células consisten-
te tanto en un descenso de la actividad como en una sín-
tesis aberrante. El timo contiene la mayor concentración
de ADA en condiciones normales, por lo que un déficit de
la misma conlleva una involución y displasia del mismo.

Los hallazgos que sugieren un SCID por déficit de
ADA son: linfopenia severa, con cifras disminuidas tanto
de CD3+ como de CD4+, una pobre respuesta mitogé-
nica linfocitaria in vitro, y ausencia de MLRs (reacciones
linfocitarias mixtas). La mayoría de pacientes también
asocia una marcada disminución de las cifras de células B
y NK. En nuestro paciente las cifras de Ig G al diagnósti-
co eran normales, por el paso transplacentario de las mis-
mas. Por este motivo, unos valores normales de inmuno-
globulinas no descartan el diagnóstico.

También hay diversas anomalías metabólicas asocia-
das, como la ausencia de ADA en eritrocitos lisados, el
descenso de ATP en eritrocitos, ausencia de adenosilho-
mocisteina hidrolasa en eritrocitos, y aumento de 2’-deso -
xiadenosina en plasma y orina.

Asimismo, existen hallazgos radiográficos sugestivos
que podemos encontrar en la radiografía de tórax de estos
pacientes, tales como la amputación del borde inferior de
la escápula, o la ausencia de timo en mediastino anterior en
la radiogafía lateral. Un dato sutil pero muy ilustrativo de la
SCID por déficit de ADA es el fenómeno «anterior rib
cupping» en la parte media de los arcos costales inferio-
res(2). Estas lesiones radiológicas se interpretan como un
efecto tóxico de 2 deoxiadenosina en el hueso.

Figura 1. Radiografía de tórax del paciente. Se observa amputación del
borde inferior de las escápulas (flechas), ausencia de timo, y
fenómeno «anterior rib cupping» (círculos).
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El diagnóstico definitivo se confirma con la mutación
del gen ADA1 en el estudio genético.

El diagnóstico diferencial hay que hacerlo principal-
mente con el resto de SCID y con el síndrome de di
George. 

Los pacientes afectos de déficit de ADA pueden desa -
rrollar numerosas complicaciones, entre las que destacan
las neurológicas (déficits cognitivos, alteraciones de la
marcha, hipoacusia neurosensorial), linfoma (20%), der-
matofibrosarcoma protuberans(3), proteinosis alveolar pul-
monar (revierte con tratamiento enzimático sustitutivo y
con trasplante de células hematopoyéticas)(4).

En cuanto al tratamiento, es necesario instaurar medi-
das generales comunes a otras inmunodeficiencias, que
engloban medidas de aislamiento, profilaxis para Pneu -
mocystis, profilaxis antifúngica, y administración de Ig IV.

El tratamiento definitivo de elección es el TPH de
donante HLA-idéntico, con tasas de supervivencia supe-
riores al 80 %(5).

En los casos en los que el trasplante no es posible,
existen varias opciones terapéuticas. La más utilizada es la
terapia enzimática sustitutiva, con administración de PEG-
ADA bovina intramuscular semanalmente. A pesar de
que consigue restaurar la función del sistema inmune y
tiene menor mortalidad que el TPH, muchos pacientes
mueren a causa de linfomas e infecciones virales(6). 

La terapia génica consiste en la infusión de células
hematopoyéticas autólogas CD34+ genéticamente
modificadas con un vector retroviral que contiene el gen
ADA(7).

Actualmente hay otras terapias en estudio, como
injertos de timo e hígado fetal, o inhibidores de desoxi-
nucleósido kinasas.

CONCLUSIONES
La SCID por déficit de ADA es una entidad muy poco fre-
cuente, pero su diagnóstico precoz resulta de vital impor-
tancia para estos pacientes, dada su elevada susceptibilidad

a infecciones potencialmente letales y a las diversas com-
plicaciones que pueden poner en compromiso su vida,
como las derivadas de la administración de vacunas de
organismos vivos(8). Por todo esto, consideramos impor-
tante sospechar la presencia de inmunodeficiencia ante
hallazgos de linfopenia en hemograma, teniendo en cuen-
ta que los valores normales difieren de los del resto de
edades, de tal forma que en lactantes menores de 3 meses
cifras de linfocitos inferiores a 2.500 mm3 se consideran lin-
fopenia grave, siendo necesario el control y descarte de
patología inmune en estos pacientes. 
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RESUMEN

Los moldes bronquiales, también denominado «bronquitis plástica», son una patología rara que se produce por la
acumulación de diferentes sustancias en la luz bronquial, adoptando estos la forma del árbol respiratorio, con
la consecuente obstrucción total o parcial del bronquio afecto. Puede aparecer en pacientes con determinadas
enfermedades de base, como la fibrosis quística, asma o enfermos postoperados cardiacos; o aparecer también en
niños sanos. La forma de presentación suele ser aguda o subaguda, con sintomatología de tos, dolor torácico y/o
expectoración de moldes por la tos, así como formas graves de dificultad respiratoria y/o ahogamiento que puedan
suponer una situación de riesgo vital para el paciente. El diagnóstico se basa en la radiografía de tórax simple, por
la formación de atelectasias más o menos extensas; y en la fibrobroncoscopia que, a su vez, es de gran utilidad
para la extracción de los moldes, ya sea por aspiración y/o instilación de sustancias mucolíticas. Describimos dos
casos clínicos pediátricos, con características clínicas muy similares, que presentaron una atelectasia masiva
unilateral izquierda por moldes bronquiales, siendo uno de ellos una paciente afecta de fibrosis quística y el otro sin
enfermedad de base. 

PALABRAS CLAVE

Moldes bronquiales, bronquitis plástica, atelectasia, fibrobroncoscopia. 

Plastic bronchitis. Two pediatric cases

ABSTRACT

Bronchial casts, also known as «plastic bronchitis» are an uncommon disease which appear because of the accumulation of
various substances into the bronchial lumen, taking the form of the bronchial tree, with the consequent total or partial
obstruction of the affected bronchi. Plastic bronchitis can appear in patients with underlying diseases, such as cystic fibrosis,
asthma or after congenital heart disease reconstructive surgery; they could also appear in healthy children. 

The presentation is usually acute or subacute with symptoms like cough, chest pain and/or expectoration of casts with cough.
In addition to this symptoms, patients could have severe forms of respiratory distress and/or suffocation that could be a life-
threatening situation for them. 

The diagnosis is based on chest X-ray, where we could see more or less extensive atelectasis; and with bronchoscopy which
is extremely useful for the removal of the bronchial casts, by suction and/or instillation of mucolytic substances. 

We report two pediatric cases with very similar clinical characteristics, who had a left massive atelectasis due to bronchial
casts, one patient had cystic fibrosis and the other had no underlying disease.

KEY WORDS

Bronchial casts, plastic bronchitis, atelectasis, bronchoscopy.

Bronquitis plástica en pediatría.
Descripción de 2 casos clínicos
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INTRODUCCIÓN
La bronquitis plástica (BP) es una patología infrecuente
caracterizada por la formación de moldes bronquiales
(MB) que ocluyen parcial o totalmente la luz bronquial(1,2).
Su aparición se debe a la acumulación de diferentes sus-
tancias a nivel de los bronquios, adoptando la forma de
parte del árbol bronquial. Son una entidad poco frecuen-
te en niños, pudiendo dar síntomas leves o potencial-
mente graves. Está descrito en niños sanos, así como aso-
ciado a: 1. patología pulmonar subyacente como fibrosis
quística (FQ), asma o anemia de células falciformes; 2.
infecciones pulmonares; o 3. post-operados de cardiopa-
tía congénita (principalmente por Técnica de Fontan).

Según la composición de los MB se clasifican en 2 cate-
gorías: Tipo I (o inflamatoria), formados por fibrina, eosi-
nófilos y cristales de Charcot-Leyden; y Tipo II (o acelular),
formados por mucina con escaso contenido celular(3,4,5). 

Presentamos dos casos pediátricos de atelectasia uni-
lateral masiva secundaria a MB.

CASO 1
Niña de 6 años y 8 meses afecta de FQ clásica, homoci-
gota a F508del, con buena evolución respiratoria, que pre-
senta dolor centrotorácico no irradiado de 14 horas de
evolución, sin otra sintomatología acompañante. A la
exploración física destaca una importante hipoventilación
a nivel de la base pulmonar izquierda, sin signos de distrés
respiratorio y con una adecuada saturación de oxígeno. La
radiografía de tórax muestra una opacificación completa
del hemitórax izquierdo con pérdida de volumen, desvia-

ción mediastínica homolateral y elevación del hemidiafrag-
ma, compatible con atelectasia masiva izquierda. Se visua-
liza amputación de la imagen aérea del bronquio principal
izquierdo, que sugiere obliteración del mismo. En la fibro-
broncoscopia (FBS) se observa, al inicio del bronquio prin-
cipal izquierdo, un tapón mucoso espeso que oblitera
toda su luz. Tras 2 sesiones de FBS, separadas entre ellas
48 horas, y en las que se instila suero fisiológico, suero
hipertónico y Dornasa alfa (Pulmozyme®), se consigue la
extracción fragmentada de un molde mucoso bronquial.
Con estas medidas se aprecia una rápida mejoría clínica y
radiológica (figura 1). Se recogen muestras para cultivo
bacteriano, micobacterias y hongos. El tratamiento se
completó con doble antibioterapia intravenosa, tratamien-
to broncodilatador y mucolítico (suero hipertónico al 7%
y Dornasa alfa) nebulizado, corticoide intravenoso y fisio-
terapia respiratoria. Los parámetros analíticos de
Aspergilosis broncopulmonar alérgica (ABPA) fueron
negativos (IgE total en suero: 72,98 UI/ml, IgE aspergillus:
1 UI/ml, 4% de eosinófilos), y en el cultivo del aspirado
bronquial presentaba crecimiento de Aspergillus fumigatus
como único germen, iniciándose tratamiento con vorico-
nazol intravenoso por sospecha de bronquitis por
Aspergillus. En el estudio anatomopatológico de los MB se
objetivó material mucoide que englobaba células cilíndri-
cas bronquiales y polimorfonucleares. La paciente perma-
neció ingresada durante 3 semanas y, hasta la fecha, no ha
presentado nuevos episodios similares, la tomografía com-
puterizada (TC) pulmonar de alta resolución a los 3 meses
del cuadro no evidenció nuevas bronquiectasias ni atelec-
tasias. La espirometría forzada en la actualidad está dentro
de lo normal y una nueva FBS, 3 años después, no ha evi-
denciado la presencia de nuevos MB. 

Figura 1. A) Atelectasia de hemitórax izquierdo. B) Extracción de molde bronquial por FBS. C) Resolución radiológica.
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CASO 2
Niño de 7 años de edad, sin antecedentes de interés, que
presenta cuadro de tos y dolor torácico de 3 días de evo-
lución. A la auscultación pulmonar destaca hipofonesis de
todo hemitórax izquierdo, y en la radiografía de tórax se
observa aumento de densidad de todo el pulmón izquier-
do con pérdida de volumen, desplazamiento de estructu-
ras mediastínicas hacia ese mismo lado y un «stop» a
nivel del bronquio principal izquierdo, compatible con
atelectasia del pulmón izquierdo. La analítica sanguínea
con hemograma, bioquímica y marcadores de infección
son normales. Los hallazgos clínico-radiológicos motivan
la realización de una FBS, encontrando material espeso
blanquecino que oblitera la entrada de bronquio principal
izquierdo, a 1-2 cm de carina, sin conseguirse su extrac-
ción completa mediante aspiración. Se administra tra -
tamiento con antibioterapia de amplio espectro y cor -
ticoterapia intravenosa, azitromicina oral, salbutamol y
mucolítico nebulizados, y fisioterapia respiratoria. A las 48
horas, se realiza nueva FBS utilizando instilación y aspira-
ción de suero, pinzas de biopsia, cepillo y balón de
Fogerty, consiguiendo la fragmentación y extracción com-
pleta de un molde mucoso que se alojaba en todo el tra-
yecto del bronquio principal izquierdo hasta el bronquio
del lóbulo inferior. Tras el procedimiento presenta clara
mejoría, tanto clínica como radiológica, persistiendo úni-
camente una pequeña atelectasia basal izquierda (figura 2).
El análisis histopatológico de los MB mostró un material
mucoide y fibrinoso que englobaba celularidad preferen-
temente neutrofílica. El cultivo fue negativo para bacterias

y hongos. Las serologías sanguíneas a diversos patógenos
mostraron positividad débil a Mycoplasma pneumoniae. El
test del sudor, la prueba de tuberculina y el frotis faríngeo
fueron normales. El paciente permaneció ingresado
durante 8 días, siendo dado de alta con tratamiento oral
con azitromicina y corticoterapia en pauta descendente.
Ambulatoriamente, se realizó función pulmonar por espi-
rometría forzada con prueba broncodilatadora y test
cutáneos a neumoalérgenos que fueron normales. Su
evolución posterior ha sido satisfactoria, permaneciendo
asintomático y con función pulmonar normal. En contro-
les radiológicos posteriores se objetiva resolución de la
atelectasia basal izquierda y en la TC de alta resolución
pulmonar, se objetiva una pequeña pérdida de volumen
de aspecto atelectásico, en segmento anterobasal de
lóbulo inferior izquierdo, sin signos de atrapamiento
aéreo (figura 3).

DISCUSIÓN

La formación de MB, aunque no existan datos concretos
en la bibliografía sobre su incidencia, es una entidad infre-
cuente en la edad pediátrica. Sin embargo, se cree que
podría ser una entidad infraestimada, ya que las formas
más leves podrían pasar desapercibidas para facultativos
poco familiarizados con esta patología(6). 

Atendiendo a la etiología, se ha descrito como com-
plicación de diferentes enfermedades como asma, FQ,
ABPA, malformaciones linfáticas pulmonares, postopera-
dos de cardiopatías congénitas, así como en pacientes

Figura 2. A) Atelectasia de hemitórax izquierdo. B) Control tras FBS.
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previamente sanos. Las principales manifestaciones clíni-
cas son tos, distrés respiratorio, dolor torácico e incluso
insuficiencia respiratoria aguda, pudiendo precisar medi-
das de soporte ventilatorio. Se presentan dos casos de
atelectasia masiva unilateral. Destaca la similitud entre
ambas imágenes radiológicas pese a la diferente etiología
(Caso 1: bronquitis por Aspergillus; Caso 2: Idiopático) y
condición basal de los pacientes (Caso 1: FQ; Caso 2:
paciente sin patología de base). La radiografía de tórax es
el estudio que ha de poner en sospecha el diagnóstico.
En nuestros dos casos se objetivó una opacificación com-
pleta del hemitórax izquierdo con desplazamiento
mediastínico ipsilateral e imagen de «amputación» o
«stop» de la luz bronquial, lo que ha de dar el diagnósti-
co de atelectasia pulmonar. Consideramos importante
resaltar el papel de la FBS, en el manejo diagnóstico
(visualización y localización del molde bronquial, y toma
de muestras microbiológicas e histológicas) y terapéutico
(extracción mediante herramientas como pinzas, aspira-
ción e instilación intrabronquial de sustancias mucolíticas
como la Dornasa alfa). Ambos pacientes presentaron una
clara mejoría clínica tras el procedimiento, siendo necesa-
rias varias sesiones para resolver el cuadro. El tratamiento
lo ha de completar una adecuada cobertura antibiótica,
antifúngica si fuera preciso, junto con analgesia, corticote-
rapia sistémica, broncodilatadores y mucolíticos nebuliza-
dos(7) y fisioterapia respiratoria. El uso de azitromicina
puede ser beneficioso en esta patología por su acción
antiinflamatoria(8,9). 

Ante la presencia de tapones mucosos en un pacien-
te con FQ, es importante descartar la ABPA, como com-
plicación frecuente de la enfermedad(10, 11). 

El Caso 1 no cumplía criterios analíticos de ABPA,
pero ante la clínica sugestiva y la positividad del aspirado
bronquial a Aspergillus fumigatus, se diagnosticó de bron-
quitis por Aspergillus. La evolución de los pacientes con
BP suele ser favorable, salvo en aquellos casos con car-
diopatía congénita asociada, que presentan una mayor
tasa de mortalidad(12). Ambos pacientes no han presen-
tado nuevos episodios 3 años después, ni secuelas pul-
monares evidenciadas por TC pulmonar o espirometría
forzada. 

CONCLUSIONES
Los MB son una patología poco frecuente en la edad

pediátrica, pero puede ser potencialmente grave.
Fundamentalmente aparecen en pacientes con patología
de base (FQ, asma, post-operados de cardiopatías con-
génitas,…), pero también pueden aparecer en niños
sanos. La FBS es una herramienta de gran utilidad tanto
en el diagnóstico como en el tratamiento de estos
pacientes, que debe estar asociada al tratamiento farma-
cológico adecuado según la etiología. 

BIBLIOGRAFÍA
1.Mendoza Soto A, Galletti L, Gómez de Quero P, Ramos
Casado MV, Velasco Bayón JM. Bronquitis plástica. A propó-
sito de un caso y revisión de los casos asociados a cirugía de
Fontan. An Pediatr (Barc). 2005 Jan; 62(1): 72-5.

2.Kruger J, Shpringer C, Picard E, Kerem E. Thoracic air leaka-
ge in the presentation of cast bronchitis. Chest. 2009 Aug;
136(2): 615-7.

Figura 3. TC pulmonar de alta resolución 11 meses después del episodio.



epidemiology and pathology. Case Rep Pulmonol. 2013;
2013: 649365. Published online 2013 Apr 11.

8. Eberlein MH, Drummond MB, Haponik EF. Plastic bronchitis.
A management challenge. Am J Med Sci. 2008; 335: 163-169.

9. Singhi AK, Vinoth B, Kuruvilla S, Sivakumar K. Plastic bronchi-
tis. Ann Pediatr Cardiol. 2015 Sep-Dec; 8(3): 246-8.

10. Shoseyov D, Brownlee KG, Conway SP, Kerem E. Aspergillus
bronchitis in cystic fibrosis. Chest. 2006 Jul; 130(1): 222-6.

11. Panchabhai TS, Mukhopadhyay S, Sehgal S, Bandyopadhyay D,
Erzurum SC, Mehta AC. Plugs of the Air Passages: A
Clinicopathologic Review. Chest. 2016 Nov; 150(5): 1141-1157.

12.Menéndez Abad P, Delgado Pecellín I, González Valencia JP.
Bronquitis plástica idiopática como causa infrecuente de ate-
lectasia pulmonar masiva recurrente. Arch bronconeumol.
2015; 51(1): 46-47.

Boletín de la Sociedad de Pediatría de Aragón, La Rioja y Soria

98 C. Martín de Vicente, J. Sorribes i Estorch, P. Caudevilla Lafuente, M. Díez Muñoz, J. P. García Íñiguez

3.Brogan TV, Finn LS, Pyskaty DJ Jr, et al. Plastic bronchitis in
children: a case series and review of the medical literature.
Pediatr Pulmonol. 2002 Dec; 34(6): 482-7. 

4. Seear M, Hui H, Magee F, Bohn D, Cutz E. Bronchial casts in
children: a proposed classification based on nine cases and a
review of the literature. Am J Respir Crit Care Med. 1997
Jan; 155(1): 364-70.

5. Lis G, Cichocka-Jarosz E, Jedynak-Wasowicz U, Glowacka E.
Add-on treatment with nebulized hypertonic saline in a child
with plastic bronchitis after the Glenn procedure. J Bras
Pneumol. 2014 Jan-Feb; 40(1): 82-5.

6.Rubin BK. Plastic Bronchitis. Clin Chest Med. 2016 Sep;
37(3): 405-8.

7.Kunder R, Kunder C, Sun HY, et al. Pediatric plastic bron-
chitis: case report and retrospective comparative analysis of



99VOL. 46 - Nº 3 • SEPTIEMBRE-DICIEMBRE 2016

Sesiones de la sociedad

Laringitis aguda:
revisión y protocolo de urgencias
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INTRODUCCIÓN
La laringitis aguda es una causa frecuente de obstrucción aguda de
las vías respiratorias en la infancia, representando el 15-20 % de las
enfermedades respiratorias. Se caracteriza por estridor inspiratorio,
tos perruna y afonía. Dicha clínica crea gran temor y ansiedad fami-
liar siendo por ello una de las patologías más frecuentes en urgen-
cias, principalmente durante la noche.

OBJETIVOS
–Mejorar la asistencia en los niños que acuden con laringitis aguda
a urgencias.

–Realizar un buen manejo de la laringitis aguda en urgencias.

–Colaborar en la formación de las personas interesadas en el mane-
jo de la laringitis aguda.

–Revisar las evidencias científicas y novedades en este campo.

–Proponer un protocolo de actuación.

PACIENTES Y MÉTODO
Se obtuvo una muestra de 157 niños de los 288 casos de laringitis
aguda que hubo en el servicio de urgencias de pediatría del hospi-
tal Clínico Lozano Blesa de enero a noviembre de 2014. Se anali-
zaron a través de la historia clínica electrónica diferentes datos,
como los síntomas y signos que presentaban, las constantes toma-
das, pruebas complementarias realizadas y el tratamiento pautado.
Se estudió este último con mayor detalle: dosis, combinaciones de

tratamiento o si habían acudido y recibido tratamiento previo en
el centro de salud. 

Se realizó a su vez una búsqueda bibliográfica sobre el manejo
y principalmente el tratamiento de la laringitis.

RESULTADOS
Los datos obtenidos de nuestra muestra reflejaron que la mitad de
los pacientes afectos de laringitis acudían al servicio de urgencias en
horario nocturno. Casi todos (98,1 %) presentaban como síntoma
principal tos perruna y solo el 28 % estridor, aunque hay que tener
en cuenta que nos basamos en datos reflejados en la historia clíni-
ca. Al Centro de Salud había acudido previamente un tercio de los
pacientes, recibiendo dexametasona el 29,3 % y prednisolona el
24,1 %. En urgencias el 75,2 % recibió dexametasona. La dosis de
0,3 mg/kg fue la más empleada, tanto en general como en los niños
con estridor. 

CONCLUSIONES
Tras el análisis realizado hemos observado diferentes puntos de
mejora en el manejo de la laringitis aguda en urgencias. Uno de los
más importantes según la bibliografía revisada son las dosis de dexa-
metasona. Se ha comprobado que dosis de 0,15 mg/kg son igual
de eficaces en laringitis leves y moderadas que dosis de hasta
0,6 mg/kg. No obstante, la dosis más empleada en nuestro servicio
es de 0,3 mg/kg. En el caso de la prednisolona son necesarios más
estudios al respecto, pero puede ser una alternativa en niños trata-
dos ambulatoriamente.
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INTRODUCCIÓN
La enfermedad inflamatoria intestinal es una patología de importan-
cia creciente en la edad pediátrica por lo que es importante cono-
cer  las posibles complicaciones derivadas de un diagnóstico tardío
o un mal control de la enfermedad. 

CASO CLÍNICO
Niña de 14 años, recién llegada de Marruecos, que consulta por
dolor abdominal, deposiciones diarreicas con sangre y salida de
material purulento por región umbilical de dos semanas de evolu-
ción, en contexto de Enfermedad de Crohn. Mal seguimiento de su
enfermedad durante los últimos 3 años por traslado a su país de
origen tras el diagnóstico. 

La paciente presenta en el momento actual un incremento de
la actividad inflamatoria intestinal con índice de PCDAI de 92,5
(brote grave) y aspecto desnutrido con IMC 12,54 kg/m2 e índice
de Waterlow 68,2% (desnutrición grave) que se tratan con nutri-
ción enteral exclusiva. Se aisla además toxina de C. Difficile en heces

precisando tratamiento antibiótico con vancomicina oral. Al obser-
var salida de material purulento por región umbilical se sospecha
una fístula enterocutánea, con crecimiento de Enterococo Faecium
en el cultivo y posterior negativización tras antibioterapia. La eco-
grafía abdominal y enterorresonancia confirman la presencia de una
fístula enteroumbilical y múltiples trayectos fistulosos en región ileal,
apendicular y colon ascendente. 

Al mes de seguimiento presenta cuadro obstructivo intestinal
que precisa corrección quirúrgica con buena evolución posterior. 

COMENTARIOS
Dar protagonismo al papel de la nutrición enteral exclusiva, que nos
permite solucionar de forma simultánea el brote de la enfermedad
y la desnutrición que suelen asociar estos pacientes, existiendo
actualmente un claro posicionamiento sobre la misma como trata-
miento de elección del brote agudo frente a los corticoides. 

Destacar además lo importante que es realizar un buen segui-
miento y manejo de enfermedades crónicas para evitar el desarro-
llo de complicaciones.
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Lactante con fallo de medro
e infección respiratoria. A propósito de un caso
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INTRODUCCIÓN
Las inmunodeficiencias combinadas graves (SCIDs) son un grupo
heterogéneo de enfermedades consistentes en distintas alteracio-
nes inmunes que suponen una amenaza para la vida. Su diagnósti-
co precoz es de vital importancia para evitar la instauración de
infecciones potencialmente letales, así como complicaciones deriva-
das de la administración de vacunas de organismos vivos.
Actualmente se han descrito más de 200 inmunodeficiencias pri-
marias, en más de 100 de las cuales se conoce el defecto genético
específico que las provoca.

CASO CLÍNICO
Lactante de dos meses y medio que acudió por cuadro de infec-
ción respiratoria de evolución tórpida y fallo de medro desde el

primer mes de vida. Ante el hallazgo de linfopenia persistente se
realizaron múltiples estudios con el diagnóstico final de SCID por
déficit de ADA1. A la espera del tratamiento definitivo con tras-
plante de progenitores hematopoyéticos, se realizó tratamiento de
soporte con inmunoglobulinas intravenosas, terapia sustitutiva
enzimática con PEG-ADA bovina, así como tratamiento profilácti-
co antibiótico y antifúngico.

COMENTARIOS
Ante un lactante con fallo de medro, neumonitis tórpida y linfope-
nia menor a 2.500 linfocitos hay que sospechar una SCID.
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INTRODUCCIÓN
La Hipertensión arterial (HTA) en pediatría suele ser de causa
secundaria, especialmente a menor edad del paciente, y mayores
cifras de presión arterial (PA). La Neurofibromatosis asocia con fre-
cuencia hipertensión de difícil manejo. Se presenta un caso de HTA
en un niño afecto de Neurofibromatosis.

CASO CLÍNICO
Niño de 3 años afecto de Neurofibromatosis tipo 1 derivado

para estudio de HTA, clínicamente asintomático. Se realizan analíti-
cas de sangre y orina con función renal, enolasa, renina-aldosterona
y aminas vasoactivas, así como ecografía doppler renal y abdominal,
todo con resultados normales. En TAC craneal se observa glioma
del nervio óptico derecho, asociado a su patología, y el estudio car-
diológico muestra engrosamiento del septo interventricular, así
como hipertrofia de ventrículo izquierdo, por lo que se inicia tra -

tamiento con propanolol. Se realizan angioRMN abdominal y gam-
magrafía, ambas normales. Los controles ambulatorios, así como la
monitorización de 24 horas muestran 100 % de elevación de PA
por lo que precisa aumento de dosis y fármacos durante su segui-
miento. A los 8 años se realiza angioTAC que muestra estenosis de
ambas arterias renales principales, realizándose angioplastia, y pos-
teriormente cateterismo percutáneo para colocación de stent en
ambas arterias renales ante persistencia de HTA. Actualmente esta-
ble con hidralazina y enalapril.

COMENTARIOS
La Neurofibromatosis tipo 1 asocia un mayor riesgo de presentar
HTA, siendo la causa renovascular la más frecuente en edad pediá-
trica. La dificultad en el diagnóstico y manejo, así como la frecuen-
te repercusión de órganos diana obligan al seguimiento y monitori-
zación continua tanto diagnóstica como terapéutica. 

Niño con lesiones cutáneo-mucosas persistentes
M. Tirado Melero, L. Morlan Herrador, E. Ubalde Sainz, L. Monge Galindo, G. Miguel Llordés, I. Mirallas Romanillos

Hospital Universitario Miguel Servet. Zaragoza

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2016; 46: 101]

INTRODUCCIÓN
Las lesiones cutáneas y bucales son un motivo de consulta frecuen-
te en pediatría. Representan un conjunto de patologías muy hete-
rogéneo, cuya importancia radica fundamentalmente en que pue-
den ser una manifestación de una patología sistémica.

CASO CLÍNICO
Niño de 8 años con lesiones erosivas en labios y mucosa oral e
inyección conjuntival de una semana de evolución. Había presenta-
do en el año y medio previo cinco episodios similares, siempre en
contexto de proceso febril y tratamiento con ibuprofeno. 

A su ingreso en planta presenta eritema y fisuras en los labios,
erosiones en mucosa bucal, hemorragia conjuntival bilateral y lesio-
nes vesiculo-ampollosas en la piel de extremidades y pene. Se rea-
lizan pruebas complementarias buscando origen infeccioso, inflama-
torio o autoinmune, obteniendo únicamente serología positiva para
Mycoplasma pneumoniae. Se realiza biopsia de una de las lesiones
de la piel que da el diagnóstico de eritema multiforme/síndrome de
Steven-Johnson. La evolución es lenta, precisando incluso nutrición

parenteral dado que las lesiones mucosas impedían la ingesta.
Recibe tratamiento antibiótico, corticoideo a dosis altas y una dosis
de gammaglobulinas. Al alta, dado que en todos los episodios había
tomado ibuprofeno justo antes de la aparición de las lesiones se
recomienda evitar este fármaco y sus relacionados. La evolución
posterior ha sido favorable.

COMENTARIOS
El síndrome de Steven-Johnson es una reacción mucocutánea
severa poco frecuente en la infancia. Los desencadenantes más
frecuentes son fármacos y, en niños, también infecciones
(Mycoplasma); por mecanismos desconocidos se produce una
reacción citotóxica con intensa necrosis de queratinocitos. Las
manifestaciones clínicas habituales son vesículas y ampollas en la
piel y en 90% de casos lesiones mucosas. El cuadro se puede com-
plicar con deshidratación, trastornos electrolíticos, infección y dis-
trés respiratorio agudo. El diagnóstico es básicamente clínico. El
tratamiento fundamental es de soporte, aunque se emplean tam-
bién corticoides e inmunoglobulinas. El pronóstico en niños suele
ser favorable.
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Síndrome SLO
L. García Hernández, F. J. Ramos Fuentes, P. Ventura Faci, R. García Romero, P. M. Barberá Pérez, L. Pérez Navalón

Hospital Clínico Universitario Lozano Blesa. Zaragoza

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2016; 46: 102]

INTRODUCCIÓN
El síndrome de Smith Lemli Opitz (SSLO) es un síndrome poli-
malformativo que es, al mismo tiempo, un error innato del meta-
bolismo. Su causa se debe a la deficiencia de un un enzima impli-
cado en la biosíntesis de colesterol, la 7 dehidrocolesterol reduc-
tasa (7DHCR). Su diagnóstico se basa en la determinación de la
7 dehidrocolesterol (7DHC) en plasma, precursor previo al
colesterol. La confirmación se realiza mediante el estudio del gen
que se encuentra mutado en este síndrome, el gen 7DHCR.
Existen distintas formas clínicas en función de la severidad de las
malformaciones asociadas, con afectación multisistémica. Las
características clínicas más frecuentes son: hipotonía severa, feno-
tipo característico, alteración a nivel de genitales, polidactilia, una
alteración muy importante para la alimentación y una discapaci-
dad moderada-severa. Respecto al déficit de colesterol, el trata-
miento se basa en suplementos de colesterol, pero también tra-
tamiento con un inhibidor de la hidrometilglutaril-coenzima A
reductasa (simvastatina®). Presentamos un caso clínico de un
varón afecto de este síndrome desde el nacimiento hasta la actua-
lidad, 7 meses de edad.

CASO CLÍNICO

Se trata de un recién nacido de 6 días de vida para estudio por
un síndrome polimalformativo. Los antecedentes familiares desta-

can una prima hermana del padre con una discapacidad intelec-
tual severa cuya filiación era desconocida. En los antecedentes
prenatales destacan hallazgos prenatales tales como CIR, hipos-
padias y una dudosa alteración a nivel del cuerpo calloso. Nace
mediante parto eutócico vaginal a las 40 SG, Apgar 8/8. En la
exploración física, al nacimiento, destaca hipotonía axial severa,
un fenotipo caracterizado por una ptosis bipalpebral, micro -
retrognatia, anteversión de fosas nasales y orejas de baja implan-
tación; también destaca alteración genitales y una polidactilia y
sindactilia. El estudio bioquímico y genético confirma el SSLO, por
lo que se inicia tratamiento con suplementos de colesterol y sim-
vastatina®. En la evolución clínica destaca una dificultad severa
para la alimentación. Actualmente continúa con revisiones por un
equipo multidisciplinar. 

COMENTARIOS
Se trata de una enfermedad de las consideradas minoritarias pero
que, sin embargo, la prevalencia de portadores es del 1-2% en
población caucásica. Debido a los rasgos clínicos tan característi-
cos de este síndrome, la posibilidad de llegar a realizar el diagnós-
tico con resultados bioquímicos en plasma y los cambios respecto
al tratamiento en los últimos años, consideramos interesante
poner en conocimiento este caso clínico y relatar cómo ha sido su
evolución.
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Becas y premios

Correspondencia: Obras Sociales del Santo Hermano Pedro
6a. Calle Oriente #20, La Antigua
asociacion@obrashermanopedro.org
www.obrashermanopedro.org

Las Obras Sociales del Santo Hermano Pedro ubicadas
en La Antigua (Guatemala) se iniciaron hace 35 años
atendiendo a personas pobres y enfermas en casitas
alquiladas y repartiendo víveres a los vecinos más necesi-
tados. Está a cargo de los frailes franciscanos. Hoy en día,
las Obras Sociales (como se le conoce) albergan a 239
personas con diferentes enfermedades crónico degene-
rativas (entre otros, niños con parálisis cerebral, hidroce-
falia, etc.) en sus ocho hogares permanentes y luchan en
contra de la desnutrición crónica en Guatemala en el
Centro de Recuperación Nutricional.

A través de sus centros externos, Las Obras Sociales
brindan servicios como una guardería infantil, un hogar
para personas tóxico-dependientes (Hogar el Renacer en
Sumpango Sacatepéquez) un hogar de ancianos (San Juan
Bautista) en Jutiapa y un Centro Nutricional que atiende
a un promedio diario de 25 niños, provenientes de  aldeas
y caseríos muy humildes, de todos los departamentos del
país. Guatemala es uno de los países del mundo con peo-
res índices de malnutrición infantil. Cada dos niños meno-
res de 5 años sufre desnutrición crónica y en algunos
municipios en pobreza extrema, 8 de cada 10 padecen
este problema.

Son muchas las personas que se acercan día a día a las
Obras Sociales en busca de ayuda, pues en sus instalacio-
nes ofrecen consultas médicas generales y especializadas,
servicio de laboratorio, centro de diagnóstico y clínica
oftalmológica. Los servicios también incluyen un progra-
ma quirúrgico anual con áreas de pre y post operatorio.
Solo en el año 2016 se atendieron más de 300.000
pacientes y se realizaron más de 5.000 cirugías.

La gente que acude a las Obras Sociales proviene de
toda Guatemala, especialmente de los lugares más
pobres. Son en su mayoría indígenas (70 % de la pobla-
ción) provenientes de las localidades que más sufrieron
en la pasada guerra civil que asoló al país durante 30 años.
Son personas que no tienen acceso a servicio sanitario
alguno (muchas veces no les ha visto nunca un médico)
y que de otro modo nunca serían tratados. El Servicio
Guatemalteco de Salud cubre a una población muy esca-
sa y apenas tiene recursos económicos, habitualmente
el tratamiento médico y farmacológico debe pagarlo el
paciente. La medicina es muy cara en relación al poder
adquisitivo de la población y la mayor parte de los pobres
en la práctica no recibe tratamiento.

Todas las obras y los servicios que se brindan son
posibles gracias a cientos de personas que contribuyen
con donaciones y voluntarios que ayudan a mantener el
centro en pie. 

Una de estas donaciones ha sido la realizada por la
SPARS-Ibercaja, que ha contribuido a la realización de
casi un centenar de intervenciones quirúrgicas por parte
del equipo de voluntarios integrado por 3 cirujanos, una
anestesióloga y 2 enfermeras desplazado desde España:
Alicante, Bilbao y Zaragoza…

La cirugía realizada principalmente es cirugía pediátri-
ca general y urológica. Se procura que sean cirugías de
corta estancia y se suele organizar para que el paciente
pueda ser dado de alta en el mismo día de la interven-
ción. Las Obras Sociales disponen de una sala de hospi-
talización para los pacientes que necesitan cuidados pos-

Jornadas de cirugía pediátrica en La Antigua
(Guatemala)

J. Gracia Romero

Servicio de Cirugía Pediátrica. Hospital Infantil Universitario Miguel Servet. Zaragoza

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2016; 46: 103-104]
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toperatorios por varios días. Las Obras Sociales dan alo-
jamiento y manutención a un familiar de cada paciente.

Los equipos quirúrgicos que durante todo el año ope-
ran en la Obra Social se desplazan desde Norteamérica y
Europa, principalmente desde España. Las intervenciones
se realizan en los quirófanos ubicados en la Obra Social,
edificio del siglo XVII, pero muy bien adaptado y dotado
por las donaciones de todo tipo de material.

Creemos modestamente que en los 18 años que lle-
vamos desplazándonos desde España, los resultados son
notables y perdurables. Se realiza asistencia médica y qui-
rúrgica de calidad contrastada a un sector de población
guatemalteca, preferentemente indígena, que por sus
pocas posibilidades económicas y situación sociocultural
está excluida del sistema y que de otra forma muy pro-
bablemente no recibiría tratamiento porque no pueden
pagarlo.

Hay que resaltar que patologías que en nuestro
medio son banales y de fácil solución, allí resultan mucho
más problemáticas e impiden incorporarse al niño a su
vida normal, por ejemplo una hernia inguinal les puede
impedir trabajar, una fimosis puede ser fuente de infec-
ciones y de complicaciones nefrológicas, ciertas deforma-
ciones como labio leporino, cicatrices, etc. pueden causar
rechazo y excluir al paciente de su entorno social…

En la gran mayoría de las ocasiones los tratamientos
son curativos y perdurables y permiten restituir al pacien-
te a su vida normal. Resaltamos que se pone en contac-

to al paciente y su familia (a veces por primera vez) con
un sistema sanitario. Los médicos guatemaltecos que
donan su trabajo a las Obras siguen la evolución de estos
pacientes si fuera necesario.

Desde el año 1998 y hasta el presente año hemos
realizado 18 jornadas de cirugía pediátrica y han sido
beneficiados alrededor de 1.750 pacientes. Creemos
pues que es una experiencia suficientemente contrastada
que ha reportado muy buenos resultados. 

Gracias a ayudas como esta, en La Antigua seguirán
abiertas las consultas médicas generales, especializadas y
el programa anual quirúrgico.

Obras Sociales del Santo Hermano Pedro posee per-
sonalidad jurídica, según Acuerdo Gubernativo n.o 526-
88. Se encuentra inscrita en el Registro Civil y tiene auto-
rización sanitaria según Decreto 90-97 y Licencia Sanitaria
según registro n.o 054-2004 del Ministerio de Salud
Pública y Asistencia Social de Guatemala. 

Vídeos en YouTube:

<http://r20.rs6.net/tn.jsp?f=0011_k8TtQIbaIOIi3UcGT
VyVvTaQvTxpIy0ettJWxVCK2WnIf1Og6B8bifkWPWtIK
3S3Emgzx8E0caZ-6E8qst00k3Q3jP14590fy797FsFgDh8q
VtPPn0H-yUm2L6zA7AQDSHLfw2_5Yjw2uxGoigNp0u
0kC5gb7OVSQ7vYJIQyoDz2F7YiezDX0HVYRlSezeenk_
7K_IwS00b5_7eWFgdCZuHx06mBQ6&c=G_Yy81sjQL
CEwBpBDJAqL3Nd8cH5dTAC80a-Mnx5LaMYSyCvqa
9o0g==&ch=Hk36ZJQteEvXKBDiMgJrfLfUTyhHFtBxySI
Xi12JECdsXFXv0-FkQw==
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