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Dr. Fidel Pagés Miravé: 
descubridor de la anestesia epidural*

M. V. Labay Matías(1), A. Labay Guerrero(2) 

(1) Consulta de Pediatría, Teruel. (2) Profesor, experto en inglés,Teruel

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2022; 52: 169-172]

El cirujano español Fidel Pagés Miravé (Huesca1886-1923), 
descubridor de la anestesia epidural es un personaje casi 
desconocido en la historia de la Medicina y de la Anestesia. 
Faulconer en su libro «FOUNDATIONS OF ANESTHE-
SIOLOGY», refiriéndose a Pagés, afirma: «No se encuen-
tran datos sobre la vida de este importante cirujano espa-
ñol». Esta concluyente afirmación, unida a imperdonables 
omisiones de Pagés por historiadores de la anestesia o de 
la cirugía y a graves errores en los datos sobre su vida y 
obra, son razones para reivindicar la figura de Fidel Pagés 
Miravé y sus extraordinarias aportaciones al mundo de la 
cirugía y sobre todo de la anestesia (figura 1).

En 1901 inicia sus estudios de Medicina en la Univer-
sidad de Zaragoza. Obtiene el título en 1908, con gran 
brillantez. Tras las correspondientes oposiciones, ingresa 
ese mismo año en el Cuerpo de Sanidad Militar.

El Dr. Pagés se distingue por su intenso trabajo en el 
Norte de África, atendiendo a los militares españoles en 
guerra con las tribus árabes de esa zona. Además, tenía 
un espíritu humilde y unas dotes de observación clínica 
excepcionales (figura 2).

En 1919 funda, con el Dr. Ramírez de la Mata, la «Re-
vista Española de Cirugía».

En 1921 publica en la citada revista el trabajo más 
importante de su corta vida: «Anestesia Metamérica». 
En su texto se describe la anestesia epidural y sus apli-
caciones prácticas. Pagés realiza una descripción exacta 
de la técnica en la zona lumbar. Demuestra un gran co-
nocimiento anatómico, una extraordinaria destreza y una 
intuición genial (figura 3).

Correspondencia:  pediatralabaymatias@outlook.es 
Teléfono: 978 605 668 
Recibido: enero de 2022. Aceptado: febrero de 2022

*Traducción del artículo original en inglés Dr. Fidel Pagés Miravé: epidural anesthesia discoverer.

Figura 1.  Fidel Pagés Miravé.
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Con dicha técnica anestésica, realiza numerosas inter-
venciones quirúrgicas a militares que estaban en combate. 
Ningún otro cirujano quería asumir los riesgos de esas in-
tervenciones («yo no opero moribundos», exclamaban el 
resto de los cirujanos). Incluso interviene quirúrgicamente 
en las primeras líneas de combate, salvando de la muerte 
a numerosos soldados. Siempre utiliza su avanzado sis-
tema de anestesia. Su fama hace que todos los heridos 
quieran ser atendidos por el Dr. Pagés. Esto le abruma ya 
que huía de protagonismos y de reconocimientos.

En 1922 publica en la «Revista Española de Cirugía» el 
artículo «Heridas abdominales de guerra, mi experiencia 
personal» en el que muestra sus dotes y avanzados co-
nocimientos. Incluso indica el tratamiento del shock antes 
de la cirugía en los enfermos muy graves. Humildemente 
no se muestra de acuerdo con sus compañeros que se 
niegan a operar a estos enfermos graves.

En 1923 fallece en un accidente de tráfico en Quinta-
napallá (Burgos) (figura 4).

Posteriormente otros médicos intentaron apropiarse 
de su invento, como el Dr. Dogliotti (italiano) quien fue 
invitado por la Real Academia Nacional de Medicina a dar 
una conferencia sobre la Anestesia Metamérica-Epidural 
en 1933, y se atribuyó la autoría de este descubrimien-
to, ante el ignorante auditorio. Gracias a los cirujanos del 
Hospital español de Buenos Aires se supo la verdad. Al 
final se reconoció que el Dr. Fidel Pagés Miravé fue el 
inventor-descubridor de la Anestesia Epidural, utilizada 
universalmente en nuestros días. 

Su invento es incomparable ya que ha transformado 
la Anestesia. La importancia de la anestesia epidural para 
la medicina es comparable a los estudios de D. Santiago 
Ramón y Cajal en Neurología, a los D. Andrés Martínez 
Vargas en Pediatría (Barbastro 1862-Barcelona 1948) y 
de Jerónimo Soriano fundador de la Pediatría española y 
mundial (Teruel, hacia 1540). 

Anécdota: tras la muerte de don Fidel, su viuda volvió 
a casarse. Durante la horrible Guerra Civil Española fue 
encarcelada en una «Checa». Su Director se enteró y la 
saludó en su despacho: «Gracias al Dr. Miravé que me 
operó, sigo vivo… no lo olvidaré nunca. Queda libre y sin 
cargo alguno por no tenerlos».

Hace quince años el Gobierno de Madrid y la Real 
Academia Nacional de Medicina, organizaron un home-
naje al citado Cirujano. Invitaron a las autoridades de Ara-
gón: ninguna asistió!

En cualquier otro país, el Dr. Fidel Pagés Miravé de-
bería ser reconocido como un genio destacado. Tendría 
monumentos y placas con su nombre en las entradas de 
los quirófanos. 

He vivido las dificultades para implantar dicha técnica 
anestésica en los tres Hospitales en los que presté mis 
servicios: Cruces-Bilbao, Son Dureta-Palma de Mallorca y 
Obispo Polanco de Teruel. Prefiero guardarme la opinión 
de las dificultades que existieron.

Curiosamente, el Dr. Pagés y el Dr. Martínez Vargas, 
fundador de la moderna Pediatría española, eran amigos 
y se apoyaban mutuamente. 

Figura 2.  Servicio médico.Fidel Pagés Miravé. Figura 3.  Descripción de la técnica de Anestesia Metamérica-
Epidural.
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Figura 4.  Accidente de tráfico y muerte Dr. Pagés.
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4.  Labay Matías M. Andrés Martínez Vargas, the founder of mo-
dern Pediatrics in Spain. Ped.Nurs. Psych. and Surg. Issues. In 
Tech ; 2015: 3-31.

5.  Labay Matías M. Pediatría , ciudadanos y políticos. An Pediatr 
(Barc). 2010; 73: 67-9.

6.  Labay Matías M. Abecedario del Doctor Martínez Vargas. Su 
apasionante historia y vida de la A a la Zeta. 2017. Graf. Bar-
bastro.

7.  Labay Matías M. Paediatrics, the people, and politicians in 
Spain-History, development, reality and future. En Conte-
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pp. 1-24.

8.  Fleta Zaragozano J. Los pediatras y la pediatría aragonesa a 
finales del siglo XIX. Sesión de clausura del curso 1987-88 de 
la SPARS. Artrs Gráficas Impr, 1988.

Aragón y España son injustos con sus mejores figuras. 
Modestamente, creo que sólo el Dr. Jesús Fleta Zaragoza-
no y yo mismo nos hemos interesado en recuperar, des-
de Aragón, esta inigualable figura: Dr. Fidel Pagés Miravé.
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Síndrome inflamatorio multisistémico pediátrico: 
estudio descriptivo observacional

N. Ferrer Aliaga, I. Romagosa Sánchez-Monge, R. Subirón Ortego, D. Viguera Elias, 
M. M. Domínguez Cajal, D. Palanca Arias 

Servicio de Pediatría. Hospital Universitario Miguel Servet, Zaragoza

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2022; 52: 173-178]

RESUMEN

Introducción: Tras la llegada de la enfermedad producida por coronavirus SARS-CoV-2, se describe en pacientes 
pediátricos un nuevo síndrome inflamatorio sistémico de expresividad clínica variable presentando, las formas 
más graves, shock cardiogénico. Material y métodos: Estudio descriptivo observacional sobre las características de 
los pacientes pediátricos menores de 15 años, ingresados en el Hospital Miguel Servet por síndrome inflamatorio 
multisistémico vinculado a SARS-CoV-2 (SIM- PedS) durante la pandemia de la COVID-19. Resultados: Ingresaron 
un total de 7 pacientes edad media de 8,3 + 2,1 años (5,9-12,4 años) con predominio del sexo masculino. Todos 
los casos presentaban fiebre persistente, sintomatología gastrointestinal y mucocutánea así como, alteraciones 
analíticas con aumento de los reactantes de fase aguda y marcadores de daño cardíaco. En todos los casos se objetivo 
seroconversión IgG a SARS-CoV-2, mientras que solo la mitad presentaban PCR positiva a SARS-CoV-2. Todos los 
pacientes recibieron tratamiento con inmunoglobulinas y corticoterapia intravenosa, presentando una recuperación 
clínica completa. Conclusiones: El SIM-PedS es un síndrome emergente con unos criterios definidos. Es importante 
su sospecha clínica, sobre todo en pacientes con antecedente de infección por SARS-CoV-2. Su manejo ha ido 
modificándose, existiendo actualmente un protocolo nacional con la experiencia acumulada.

PALABRAS CLAVE
Enfermedad por coronavirus 2019 (COVID-19), síndrome inflamatorio multisistémico vinculado a SARS-CoV-2 
(SIM-PedS), unidad de cuidados intensivos pediátricos (UCIP).

Pediatric multisystem inflammatory syndrome:descriptive observational study 

ABSTRACT

Introduction: Upon arrival the disease caused by coronavirus SARS-CoV-2, a new systemic inflammatory syndrome of variable 
clinical expression with some severe forms cardiogenic shock has been described in pediatric patients. Material and methods: 
Descriptive observational study on the characteristics of pediatric patients under 15 years, admitted to the Miguel Servet 
Hospital for multisystemic inflammatory syndrome linked to SARS-CoV-2 (MIS-C) during the COVID-19 pandemic. Results: A 
total of 7 patients were admitted with a mean age of 8.3 + 2.1 years (5.9-12.4 years) with a male predominance. All cases had 
persistent fever, gastrointestinal and mucocutaneous symptoms as well as analytical laboratory abnormalities with increased 
acute phase reactants and cardiac damage markers. In all cases IgG seroconversion to SARS-CoV-2 was observed, while only half 
had positive PCR to SARS-CoV-2. All patients received treatment with immunoglobulins and intravenous corticotherapy, envolving 
favorable. Conclusions: MIS-C is an emerging syndrome with defined criteria. Clinical suspicion is important, especially in 
patients with a history of SARS-CoV-2 infection. Its management has been modified, and there is currently a national protocol 
with accumulated experience.

KEYWORDS

Coronavirus-disease 2019 (COVID-19), multisystem inflammatory syndrome in children (MIS-C), paediatric intensive care unit 
(PICU).
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IntroduccIón

A finales de abril de 2020, varias sociedades científicas 
notificaron una nueva presentación clínica relacionada 
con la COVID-19(1-4), denominado síndrome inflamatorio 
multisistémico vinculado a SARS-CoV-2 (SIM-PedS). Este 
cuadro se caracteriza por fiebre persistente junto sinto-
matología gastrointestinal y cutánea, evolucionando en 
algunos casos a inestabilidad hemodinámica, miocarditis 
y shock cardiogénico. Presenta una expresividad variable, 
con rasgos clínicos y analíticos similares a los observados 
en la enfermedad de Kawasaki (EK), el síndrome de shock 
tóxico (SST) o el síndrome de activación macrofágica 
(SAM).

Los pacientes suelen presentar el SIM-PedS después 
de la infección por SARS-CoV-2, en lugar de desarrollarlo 
durante la infección aguda de la COVID-19. Además, sue-
len presentar al diagnóstico serología IgG positiva a SARS-
CoV-2 y un aumento de marcadores de inflamación lo 
que sugiere, una disregulación inmunitaria desencadenada 
por el virus más que un efecto patogénico directo.

Hasta la fecha, varias publicaciones internacionales han 
informado sobre casos de pacientes con diferente grave-
dad en Europa, América y Asia(1-19).

A lo largo de este año su manejo y tratamiento han 
ido modificándose, existiendo actualmente un protocolo 
nacional con la experiencia acumulada elaborado por la 
Asociación Española de Pediatría (AEP) en consenso con 
las diferentes sociedades científicas pediátricas(18).

Metodología

Presentamos un estudio descriptivo observacional sobre 
los pacientes pediátricos ingresados por SIM-PedS en el 
Hospital Miguel Servet durante la pandemia de la CO-
VID-19 en el período comprendido entre el 1 de mayo 
de 2020 al 25 de febrero de 2021, con el objetivo de 
describir las características clínicas, analíticas y ecográficas 
de los pacientes, así como su manejo y evolución hasta el 
momento actual.

resultados

Ingresaron un total de 7 pacientes con una edad media 
de 8,3 + 2,1 años (5,9-12,4 años) con predominio del 
sexo masculino (n=5). La mayoría de los pacientes eran 
de etnia caucásica (n=6) y un paciente procedente de 
África. Solo dos pacientes asociaban comorbilidades, uno 
afecto de enfermedad de Hirchprung y otro de síndro-
me PFAPA. Un paciente ingresó tras la primera ola de la 

COVID-19, el resto (n=6) ingresó después de la segunda 
ola (figura 1).

Todos los pacientes presentaron fiebre elevada (39-
40ºC) y persistente (> 3 días de evolución) junto con 
sintomatología mucocutánea y gastrointestinal (tabla I). El 
tiempo medio de evolución de la fiebre al ingreso fue 4,4 
+ 1,3 días (3-6 días). La clínica mucocutánea predominan-
te fue conjuntivitis bilateral (n=6) seguido de exantema 
palmo-plantar (n=4) y eritrodermia (n=2). Los síntomas 
gastrointestinales que presentaban eran dolor abdominal 
(n=6), vómitos (n=5) y diarreas (n=1). Los pacientes 
también asociaban adenopatías laterocervicales (n=5), 
odinofagia (n=2), síntomas neurológicos (n=2) y dolor 
testicular (n=1). Ningún paciente presentaba sintomato-
logía respiratoria.

Todos los pacientes presentaron alteraciones analíti-
cas en la bioquímica, el hemograma y la coagulación. En 
todos los casos se detectó elevación de los marcadores 
de inflamación (PCR, PCT, IL-6 y ferritina) y de los marca-
dores de daño cardíaco (Pro-BNP y Troponina I). Otras 
alteraciones analíticas frecuentes fueron hipoalbuminemia 
(n= 6), hiponatremia (n=6), e hipertransaminasemia (n= 
5). Las principales alteraciones en el hemograma fueron 
linfopenia (n= 6), anemia (n= 5) y trombopenia (n= 4). 
Todos los pacientes presentaron un aumento del ries-
go protrombótico con elevación del díme ro D (n=7) y 
la mayoría asociaban coagulopatía con alargamiento del 
tiempo de protrombina (TP) (n= 6).

Aunque solo cuatro pacientes presentaban antece-
dente de infección por SARS-CoV-2, los resultados mi-

Figura 1.  Evolución de los ingresos de SIM-PedS 
del 1 de mayo-2020 al 25 de febrero-2021.
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Tabla I. Datos demográficos, clínico-analíticos, de imagen y del manejo-evolución de los pacien- 
tes ingresados por SIM-PedS. 

Edad; Peso; IMC; 
Comorbilidades 

Sintomatología 
clínica SIM-PEdS; 
Otros sintomas 

Alteraciones 
analíticas 

Alteraciones 
microbiológicas 

Alteraciones 
ecográficas 

Tratamiento SIM- 
PedS; otros 
tratamientos 

Estancia en 
UCIP; Evolución; 
Secuelas 

Paciente 1 5,9 años; 26 Kg Fiebre, Î  RFA PCR + SARS-CoV2; Alteración cardíaca Inmunoglobulinas, 3 días en UCIP; 
(niño, africano) (p>99); 18 Kg/m2 conjuntivitis, Î  proBNP IgG + SARS-Cov2 (FEVI 64%,IM leve) corticoides, AAS, evolución 

 (p88); enfermedad de vómitos;    y troponina I   Heparina; Lopinavir- favorable 
 Hirchprung adenopatía hiponatremia,   Ritonavir,  
  cervical, hipoalbuminémia   Hiroxicloroquina  
  odinofagia linfopenia,     
   anemia     

   Î  Dímero-D     

Paciente 2 10 años; 45,8 Kg Fiebre, Î RFA PCR - SARS-CoV2; Alteración cardíaca Inmunoglobulinas, 8 días en UCIP; 
(niña, caucásica) (p88); 21,9 Kg/m2 conjuntivitis, Î  pro-BNP IgG + SARS-Cov2 (FEVI 38%, IM leve, corticoides, AAS, evolución 

 (p86); no exantema palmar, y troponina I  mínimo derrame Heparina; Expansión favorable 
 comorbilidades dolor abdominal, hiponatremia  pericárdico); volemia,  
  vómitos; hipoalbuminémia  derrame pleural; ionotrópicos,  
  adenopatía Î transaminasas  ileocolitis diuréticos  
  cervical, linfopenia     
  odinofagia, anemia,     
  confusión trombopenia     
   Î  Dímero-D     
      alteración TP     

Paciente 3 12.4 años; 52.8 Kg Fiebre, exantema Î RFA PCR + SARS-CoV2; Ileocolitis Inmunoglobulinas, No ingreso en 
(niño, caucásico) (p68); 21,7 Kg/m2 palmar dolor Î pro-BNP IgG + SARS-Cov2  corticoides, AAS UCIP; evolución 

 (p79); no abdominal, y troponina I    favorable 
 comorbilidades diarreas linfopenia     
   Î  dímero-D     

   alteración TP     

Paciente 4 6 años; 16.6 Kg (p6); Fiebre, Î RFA PCR - SARS-CoV2; Alteración cardíaca Inmunoglobulinas, 2 días en UCIP; 
(niño, caucásico) 16.7 Kg/m2 (p12); no 

comorbilidades 
conjuntivitis, dolor 
abdominal, 

Î  pro-BNP 
y troponina I 

IgG + SARS-Cov2 (FEVI 64%,IM leve) corticoides, AAS, 
Heparina 

evolución 
favorable 

  vómitos; hiponatremia     
  adenopatía hipoalbuminemia     
  cervical, dolor Î transaminasas     
  testicular leucocitosis     
   anemia     

   Î  Dímero-D     

Paciente 5 8.3 años; 30 Kg (p49); Fiebre, Î RFA PCR + SARS-CoV2; Alteración cardiaca Inmunoglobulinas, 2 días en UCIP; 
(niño, caucásico) 17.5 Kg/m2 (p52); 

PFAPA 
conjuntivitis, 
eritrodermia, 

Î pro-BNP 
y troponina I 

IgG + SARS-Cov2 (FEVI 66% e IM 
leve); linfadenitis 

corticoides, AAS, 
Heparina; Expansión 

evolución 
favorable 

  exantema palmar, hiponatremia   volemia, diuréticos  
  dolor abdominal; hipoalbuminemia     
  adenopatía Î transaminasas     
  cervical linfopenia     
   anemia     
   trombopenia     
   Î  Dímero-D     
   alteración TP     

Paciente 6 7.9 años; 30 Kg (p49); Fiebre, Î  RFA PCR + SARS-CoV2; Alteración cardíaca Inmunoglobulinas, 8 días en UCIP; 
(niña, caucásico) 17.5 Kg/m2 (p52); no 

comorbilidades 
conjuntivitis, 
eritrodermia, 

Î pro-BNP 
y troponina I 

IgG + SARS-Cov2 (FEVI 60%, mínimo 
derrame 

corticoides, AAS, 
Heparina; Expansión 

evolución 
favorable; ectasia 

  exantema palmar, hiponatremia  pericárdico); volemia, de la arteria 
  dolor abdominal, hipoalbuminemia  derrame pleural ionotrópicos, coronaria 
  vomitos; Î transaminasas   diuréticos izquierda 
  adenopatía linfopenia     
  cervical, confusión anemia,     
   trombopenia     
   Î  Dímero-D     
   alteración TP     

Paciente 7 7,9 años; 38,7 Kg Fiebre, Î RFA PCR - SARS-CoV2; Alteración cardíaca Inmunoglobulinas, 3 días en UCIP; 
(niño, caucásico) (p98); 21,5 Kg/m2 conjuntivitis, dolor Î pro-BNP IgG + SARS-Cov2 (FEVI 63%, IM leve); corticoides, evolución 

 (p96); no abdominal, troponina I  derrame pleural Heparina; Expansión favorable 
 comorbilidades vómitos hiponatremia   volemia, diuréticos  
   hipoalbuminemia     
   Î  transaminasas     
   linfopenia     
   anemia     
   trombopenia     
   Î  Dímero-D     
   alteración TP     
RFA: reactantes de fase aguda.   UCIP: unidad de cuidados intensivos pediátricos.  PFAPA: acrónimo en inglés de fiebre periódica, estomatitis aftosa, faringitis y adenitis. AAS: aspirina.  
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crobiológicos al ingreso mostraron que todos los casos 
presentaban anticuerpos IgG positivos mientras en solo 
el 57,1% (n=4) se detectó PCR positiva a SARS-CoV-2.

La mayoría de los pacientes presentaron alteraciones 
ecocardiográficas (n=6) con disminución de la contractili-
dad sistólica ventricular y de la sincronía cardíaca junto co-
rrelación clínica con signos de inestabilidad hemodinámica 
(n=5). En menor frecuencia presentaron alteraciones en 
la ecografía pulmonar (n=4) con signos de sobrecarga y 
en la ecografía abdominal (n=4) con ileocolitis.

Todos los pacientes recibieron tratamiento inmuno-
supresor con metilprednisolona e inmunoglobulinas y un 

85.7% (n=6) aspirina (AAS) a dosis antiinflamatorias y 
heparina intravenosa.

La mayoría de los pacientes requirieron ingreso en la 
UCIP (n=6), con un tiempo de estancia media de 4,3 + 
2,6 días (2-8 días) precisando, algunos casos, tratamiento 
de soporte con expansión de volemia (n=4), tratamiento 
diurético (n=3) y fármacos inotrópicos (n=2).

Todos los pacientes han presentado recuperación clí-
nica completa con mejoría de la disfunción cardíaca y po-
tenciales evocados auditivos (PEATC) normales, aunque 
en un paciente se ha detectado ectasia de la arteria coro-
naria izquierda en controles ecocardiográficos sucesivos.

Figura 2.  Algoritmo terapéutico del SIM-PedS en el Hospital Miguel Servet.
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Ig iv: inmunoglobulina vía intravenosa 
DU: dosis única
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Tabla II. Criterios diagnósticos del SIM-PedS definidos por las diferentes sociedades científicas. 
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flammatory multisystem syndrome an epidemiological stu-
dy France, 1 March to 17 May 2020. Euro Surveill 2020; 
25 (22): pii=2001010. https://doi.org/10.2807/1560-7917.
ES.2020.25.22.2001010

 8.  Whittaker E, Bamford A, Kenny J, Kaforou M, Jones CE, Shah 
P, et al. Clinical characteristics of 58 children with a pediatric 
inflammatory multisystem syndrome temporally associated 
with SARS-CoV-2. JAMA. 2020; 324: 259-69.

 9.  Feldstein LR, Rosa E.B, Horwith SM, Collins JP, Newhams MM, 
Son MBF, et al. Multisystem inflammatory syndrome in U.S chil-
dren and adolescents. N Eng. J Med. 2020; 283: 334-46.

10.  Dufort EM, Houmans EH, Chow EJ, Rosenthal EM, Muse A, 
Rowlands J, et al. Multisystem inflammatory syndrome in chil-
dren in New York State. N Eng. J Med. 2020; 383: 347-58.

11.  Fernández-Cooke E, Grasa CD, Domínguez-Rodríguez S, Ba-
rrios A, Sánchez-Manubens J, Anton J, et al. Prevalence and 
clinical characteristics of SARS-CoV-2 confirmed and negative 
Kawasaki disease patients during the pandemic in Spain. Front. 
Pediatr. 2021, p. 881.

12.  García-Salido A, de Carlos Vicente JC, Belda S, Balcells J, Stóc-
ker M, Leóz I, et al. Severe manifestations of SARS-CoV-2 in 
children and adolescents: from COVID-19 pneumonia to mul-
tisystem inflammatory syndrome: a multicentre study in pedia-
tric intensive care units in Spain. Crit Care. 2020; 24: 666.

13.  Sanna G, Serrau G, Bassareo PP, Neroni P, Fanos V, Marcia-
lis MA. Children’s heart and COVID19: uptodate evidence 
in the form of a systematic review. Eur J Pediatr. 2020; 179: 
1079-87.

14.  Götzinger F, Santiago García B, NogueraJulián A, Lanaspa M, 
Lancella L, Calò Carducci FI , et al. COVID19 in children and 
adolescents in Europe: a multinational, multicentre cohort 
study. Lancet Child Adolesc Health. 2020; 4: 653-61.

15.  Capone CA, Subramony A, Sweberg T, Schneider J, Shah 
S, Rubin L, et al. Characteristics, cardiac involvement, and 
outcomes of multisystem inflammatory disease of childhood 
(MISC) associated with SARSCoV2 infection. J Pediatr 2020; 
224: 141-14. 

16.  Balasubramanian S, Nagendran T.M, Ramachandran B, Rama-
nan A.V. Hyperinflammatory syndrome in a child with CO-
VID19 treated successfully with intravenous immunoglobulin 
and tocilizumab. Indian Pediatr. 2020; 57: 681-83. 

17.  Rauf A, Vijayan A, John ST, Krishnan R, Latheef A. Multisystem 
inflammatory syndrome with features of atypical Kawasaki di-
sease during COVID19 pandemic. Indian J Pediatr. 2020; 87: 
745-7.

18.  García-Salido A, Antón J, Martínez-Pajares JD, et al. Docu-
mento español de consenso sobre diagnóstico, estabilización 
y tratamiento del síndrome inflamatorio multisistémico pediá-
trico vinculado a SARS-CoV-2 (SIM-PedS). An. Pediatr. 2021; 
94: 1-11.

19.  Kohn-Loncarica G, Fustiñana A, Díaz-Rubio F, et al. Recomen-
daciones para el manejo inicial del síndrome inflamatorio mul-
tisistémico relacionado temporalmente con COVID-19, en 
niños y adolescentes. Arch Argent Pediatr. 2020;118: 514-26.

conclusIones

El SIM-PedS es un síndrome emergente en niños y ado-
lescentes con unos criterios diagnósticos bien definidos, 
existiendo algunas diferencias entre las distintas socieda-
des científicas (tabla II). Es importante su sospecha ante 
escolar con fiebre persistente junto sintomatología diges-
tiva y mucocutánea, sobre todo sí existe antecedente de 
infección por SARS-CoV-2.

Es necesario conocer su diagnóstico y abordaje debi-
do a que algunos casos, presentan una rápida evolución 
a inestabilidad hemodinámica y shock cardiogénico que 
requiere ingreso en una UCIP. No obstante, la mayoría de 
los pacientes presentan una recuperación clínica completa 
tras un adecuado tratamiento inmunosupresor. Reciente-
mente se ha incorporado, al protocolo de la enfermedad 
de Kawasaki de nuestro hospital, un resumen sobre el 
manejo del SIM-PedS y las indicaciones de las distintas 
alternativas terapéuticas (figura 2).
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RESUMEN

Objetivos: Describir la evolución de vacunación con Bexsero® en menores de un año y adolescentes del Sector I de 
Zaragoza. Estudiar la cobertura de vacunación en estos grupos de edad y valorar si la pauta administrada fue correcta. 
Material y métodos: Estudio observacional, descriptivo y retrospectivo, llevado a cabo en los 13 Centros de Salud del 
Sector I de Zaragoza. Se incluyeron a los pacientes menores de un año y entre 10 y 15 años, ambos inclusive, con 
antecedente de primovacunación entre enero de 2016 y Diciembre de 2019. Resultados y conclusiones: Se vacunaron 
2733 menores de un año de los 5.114 que estaban adscritos al Sector. La cobertura de vacunación en este grupo fue 
25,81% en 2016, 47,5% en 2017, 73,51% en 2018 y 73,14% en 2019, siendo varones en un 52,3%. En contraposición, 
había 12.790 adolescentes y se vacunaron 2.279. La cobertura en esta población fue del 3,03% en 2016, 7,2% en el 
2017, del 6,25% en 2018 y del 1,28 % en 2019, con un 52% de varones. Entre los menores de un año, el 62,3% recibió 
una pauta vacunal correcta, frente al 92,85% de adolescentes. Las diferencias entre grupos nos llevan a continuar 
fomentando la vacunación desde Atención Primaria.

PALABRAS CLAVE

Enfermedad meningocócica, meningitis meningocócica, serogrupo B, vacuna antimeningocócica, vacunación.

Analysis of Bexsero® vaccination in adolescents and infants up to one  
year of age in Sector I of Zaragoza between 2016-2019

ABSTRACT

Objectives: To describe the evolution of vaccination with Bexsero® in children under one year of age and adolescents in Sector 
I of Zaragoza. To study the vaccination coverage in these age groups and assess whether the administered regimen was correct. 
Material and methods: Observational, descriptive and retrospective study, carried out in the 13 Health Centers of Sector I of 
Zaragoza. Patients under one year and between 10 and 15 years old, inclusive, with a history of primary vaccination between 
January 2016 and December 2019 were included. Results and conclusions: 2,733 children under one year of age were 
vaccinated out of the 5,114 who were assigned to the Sector. The vaccination coverage in this group was 25.81% in 2016, 
47.5% in 2017, 73.51% in 2018 and 73.14% in 2019, with a male predominance (52.3%). In contrast, there were 12,790 
adolescents and 2,279 were vaccinated. The incidence in this group was 3.03% in 2016, 7.2% in 2017, 6.25% in 2018 and 
1.28% in 2019, with 52% males. Among those under one year of age, 62.3% received a correct vaccination schedule, compared 
to 92.85% of adolescents. The differences between groups lead us to continue promoting vaccination from Primary Care.

KEYWORDS

Meningococcal disease, meningococcal meningitis, meningococcal vaccine, serogroup B, vaccination
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IntroduccIón

Neisseria meningitidis es una bacteria gramnegativa, co-
múnmente conocida como Meningococo(1). Se trata de 
un diplococo aerobio que puede desencadenar impor-
tantes enfermedades en la especie humana(2). Se conocen 
12 serogrupos y, concretamente, son los serogrupos A, B, 
C, W e Y los más invasivos en nuestro medio, generan-
do cuadros de enfermedad meningocócica invasiva (EMI) 
como meningitis o sepsis, y provocando la muerte en el 
10% de los pacientes pediátricos, dejando a su vez, secue-
las importantes hasta en el 20-30% de los supervivientes, 
con una carga económica significativa(1,2,6). 

En Europa, se estima una incidencia de meningitis en-
tre 0,2-14/100.000 habitantes y 0,3/100.000 habitantes en 
España, con predominio del serogrupo B. Este predomi-
nio podría ser consecuencia de la vacunación sistemática 
del serogrupo C(2). 

En el último año, en España la incidencia de la en-
fermedad ha arrojado los siguientes datos: 6,9 casos por 
100.000 habitantes en lactantes hasta el año de edad, 2,35 
casos por 100.000 habitantes en niños de 1 a 4 años de 
edad, y 0,5 casos por 100.000 habitantes en adolescentes. 
Estas cifras respaldan el concepto de que la enfermedad 
meningocócica no afecta por igual a todas las edades pe-
diátricas(3,4,5). 

La mayoría de las infecciones por meningococo B 
(MenB) se producen en edad infantil, en los menores de 
2-3 años y en los adolescentes(6). Aproximadamente el 
5-15% de niños y adolescentes son portadores de MenB, 
debido a la escasa eliminación de la colonización nasofa-
ríngea(1,7). Por este motivo, la vacunación representa una 
de las mayores medidas preventivas frente a la infección 
por este patógeno(1,6,7). Por tanto, la inmunización supone 
una medida preventiva importante en la lucha contra esta 
enfermedad(1).

Actualmente existen dos preparados vacunales contra 
el MenB, ampliamente aceptados. La primera vacuna es la 
multicomponente 4CMenB (Bexsero®), aprobada por la 
Agencia Europea de Medicamentos (EMA) en 2013 para 
uso a partir de los 2 meses de edad. La segunda es la 
bicomponente MenBfHbp (Trumenba®), aprobada por 
la EMA en 2017 y por la Agencia Española de Medica-
mentos y Productos Sanitarios (AEMPS) en 2018 para su 
administración a partir de los 10 años de edad. Ambas 
inducen memoria inmunológica, aunque la duración de 
los anticuerpos protectores y, por tanto, la necesidad o 
no de dosis de refuerzo no ha sido establecida de forma 
definitiva. La introducción de la vacunación de la meningi-

tis B en España fue en octubre de 2015, como una vacuna 
no financiada para la población general. La pauta de vacu-
nación recomendada ha ido variando a lo largo de estos 
5 años, aceptándose diversas posibilidades en función de 
la edad de primovacunación. Actualmente en España se 
dispone de los dos tipos de vacuna para este germen: 
Bexsero® y Trumenba®, siendo ésta última solamente 
válida para adolescentes(8,9,10). Únicamente se encuentran 
financiadas en casos específicos: déficit de properdina o 
de los factores terminales del complemento, tratamiento 
con Eculizumab, asplenia, esplenectomía programada o 
disfunción esplénica grave, personal de riesgo (trabajado-
res de laboratorio de Microbiología) y/o episodio previo 
de EMI(8,10). 

Metodología

•  Describir la evolución de vacunación con Bexsero® en 
lactantes menores de un año y adolescentes (10-15 
años) del Sector I de Zaragoza en el periodo compren-
dido entre los años 2016-2019. 

•  Estudiar la cobertura de vacunación en estos grupos 
de edad y valorar si la pauta administrada fue correcta.

MaterIal y Métodos

Se trata de un estudio observacional de tipo descripti-
vo y retrospectivo, llevado a cabo en los 13 Centros de 
Salud (CS) que componen el Sector I de Zaragoza (CS 
Actur Norte, CS Actur Oeste, CS Actur Sur, CS Alfaja-
rín, CS Arrabal, CS Bujaraloz, CS La Jota, CS Luna, CS 
Parque Goya, CS Santa Isabel, CS Villamayor, CS Zalfo-
nada-Picarral y CS Zuera). Se incluyeron a todos aquellos 
pacientes con edades comprendidas entre 0-11 meses y 
10-15 años, ambos inclusive, con antecedente de primo-
vacunación de MenB entre enero de 2016 y diciembre de 
2019. Finalmente se obtuvo una muestra total de 5012 
pacientes (2279 adolescentes y 2733 lactantes < 1 año).

Se recogieron variables referentes al sexo (masculino/
femenino), fecha de nacimiento y fecha de primovacuna-
ción, edad de primovacunación (años y meses), centro 
de salud y pauta vacunal (correcta, incorrecta por falta de 
dosis, incorrecta por error de intervalos e incompleta a 
tiempo de corrección). 

En relación con las pautas administradas hemos con-
siderado pauta correcta, en caso de los menores de un 
año, si contaban con 4 dosis o 3 dosis, dependiendo de 
los meses de edad al inicio de la primovacunación. La pau-
ta en lactantes ha cambiado a lo largo de estos años y hay 
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varias pautas correctas posibles, siempre que se guarden 
los intervalos de vacunación adecuados en cada subgru-
po de edad. Para los adolescentes, se considera pauta 
correcta si se administraron dos dosis, con un intervalo 
mínimo de 1 mes y máximo de 2 años. Si excede este 
plazo de dos años y no ha recibido todavía una segun-
da dosis, se ha considerado pauta incorrecta por falta de 
dosis, mientras que si la primovacunación fue en 2019 se 
ha considerado incompleta a tiempo de corrección. Se 
consideraría incorrecta por error de intervalos a aquella 
pauta aplicada fuera de los intervalos establecidos en la 
ficha técnica de la vacuna.

Los datos se recogieron en una hoja de cálculo de Mi-
crosoft Excel, posteriormente se empleó el programa IBM 
SPPS Statistics 20 para Windows para realizar un adecua-
do análisis estadístico de los mismos. Los resultados se 
han expresado mediante medidas de tendencia central 
(media) y medidas de dispersión (desviación típica). 

resultados

La población menor un año (0 a 11 meses) entre los 
periodos 2016-2019 era de 5.114 niños, de los cuales 
recibieron primovacunación 2.733 niños, un 53.4% de 
la población (gráfico 1). Del total de vacunados, fueron 
varones 52,3% (N=1.429) y mujeres 47,7% (N=1.304). 
La cobertura de vacunación en esta población fue del 
25,81% en 2016, del 47,5% en el 2017, del 73,51% en 
2018 y del 73,14% en el 2019 (gráfico 2). La incidencia 
acumulada fue de 25,8% en 2016, 75,2% en 2017, 153,6% 
en 2018 y 242,3% en 2019. Encontramos variabilidad en 
la prevalencia total de vacunados en este periodo según 
centros de salud, siendo la menor un 37% y la mayor un 
68%. 

En cuanto a la población adolescente (10-15 años) 
entre los periodos 2016-2019 era de 12.790 niños, de los 
cuales recibieron primovacunación 2.279 niños, un 17,8% 
de la población (gráfico 3). Del total de vacunados, fue-
ron varones 52% (N=1.175) y mujeres 48% (N=1.104). 
La cobertura de vacunación en esta población fue del 
3,03% en 2016, 7,2% en el 2017, del 6,25% en 2018 y del 
1.28% en 2019 (gráfico 2). La incidencia acumulada fue 
del 3,03% en 2016, del 10,23% en el 2017, del 16,48% 
en 2018 y del 17,76 % en el 2019. También encontramos 
variabilidad por centros de salud analizando la prevalencia 
total, siendo la menor un 8,9% y la mayor un 52%.

Los resultados obtenidos en cuanto a la variable pau-
tas de administración fueron: en menores de 1 año un 
62,3% de pacientes vacunados lo estaban correctamente, 
un 5,56% con pauta incorrecta por falta de dosis, un 2,3% 

Gráfico 1.  Porcetaje de vacunación en menores de un año 
durante los periodos 2016-2019.
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Gráfico 2.  Porcentaje de incidencia anual de vacunados 
por grupo-edad.
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Gráfico 3.  Porcetaje de vacunación en adolescentes durante 
los periodos 2016-2019.	   9	  
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con pauta incorrecta por error de intervalos y un 29,8% 
con vacunación incompleta a tiempo de corrección. En la 
población adolescente, un 92,85% de pacientes vacuna-
dos correctamente, un 4,87% con pauta incorrecta por 
falta de dosis, un 0,13% con pauta incorrecta por error de 
intervalos y un 2,15% con vacunación incompleta (tabla I).

Entre los menores de un año, el promedio de dosis 
fue de 2,69±0,09, y la media de edad de primera dosis en 
meses de 4,84±0,56. En el caso de los adolescentes, el 
promedio de dosis de 1,93±0,045, y la media de edad de 
la primera dosis en años de 11,9±0,42.

dIscusIón

El esquema de vacunación expuesto ha demostrado tener 
una gran efectividad frente a la cepa de MenB, reducien-
do los casos de EMI en torno a un 70% sobre población 
vacunada(9,10,11). A pesar de ello, la vacuna actualmente 
no está financiada, salvo en las comunidades autónomas 
de Castilla y León y Canarias, que iniciaron la vacunación 
sistemática con 4CMenB en 2019(9,10). Entre las razones 
por las que no se produce la inclusión de la vacuna por 
parte del Ministerio están: la situación epidemiológica ac-
tual que muestra un descenso del número de casos por 
MenB, no conocer la duración exacta de inmunidad y que 
no proporcionan protección comunitaria(12).

En el estudio realizado, el número de sujetos recogi-
do es una muestra significativa (N=5.012). Como era de 

esperar, no se observa diferencia entre sexos en la po-
blación estudiada. En cuanto a la diferencia entre Centros 
de Salud, puede ser debido a factores socio-económicos, 
culturales, o incluso al grado de motivación de los profe-
sionales sanitarios.

En el grupo de adolescentes vacunados un 93% pre-
senta una pauta vacunal correcta y finalizada en el mo-
mento del estudio. La mayor incidencia en este grupo de 
edad la encontramos en 2017 con un 7,2%, disminuyendo 
progresivamente hasta un 1,28% en 2019. En cuanto a 
la incidencia acumulada en adolescentes asciende de un 
3,03% en 2016 a un 17,6% en 2019, es decir, se produce 
un aumento de recaptaciones del 14,56%. Ante esta dis-
minución del porcentaje de vacunación de 2017 a 2019, 
podemos concluir que la vacunación del adolescente per-
manece lejos de lo deseable y sigue siendo un trabajo 
pendiente a nivel de Atención Primaria. Algunos de es-
tos adolescentes podrían haber sido vacunados frente a 
MenB con Trumenba®, comercializada en España desde 
el año 2018, aunque no disponemos de estos datos epi-
demiológicos. Por tanto, no debemos reducir el nivel de 
alerta con la vacunación en el grupo adolescente por el 
hecho de tener una incidencia de EMI menos frecuente, 
aunque no despreciable, que los lactantes. 

El grupo de lactantes menores de un año presenta 
una cobertura de vacunación que asciende de un 25,81% 
en 2016 a un 73,14% en 2019, lo que supone un aumen-
to de un 47,3%. En cuanto a la incidencia acumulada en 

	   10	  

TABLA	  I.	  DISTRIBUCIÓN	  DE	  PAUTAS	  VACUNALES	  EN	  MENORES	  DE	  UN	  AÑO	  Y	  ADOLESCENTES.	  
	  	  

MENORES	  DE	  UN	  AÑO	   ADOLESCENTES	  

PAUTAS	   N°	  ABSOLUTO	   %	   N°	  ABSOLUTO	   %	  
CORRECTA	   1703	   62,31%	   2116	   92,85%	  
INCORRECTA	  POR	  FALTA	  
DE	  DOSIS	   152	   5,56%	   111	   4,87%	  
INCORRECTA	  POR	  
ERROR	  DE	  INTERVALOS	   63	   2,31%	   3	   0,13%	  
INCOMPLETA	  A	  TIEMPO	  
DE	  CORRECCIÓN	   815	   29,82%	   49	   2,15%	  
TOTALES	   2733	   100%	   2279	   100%	  
	  

Tabla I.  Distribución de pautas vacunales en menores de un año y adolescentes.
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lactantes, asciende de un 25,8 % en 2016 a un 242,3% en 
2019, es decir, se produce un aumento de recaptaciones 
del 216,5%. 

A pesar de que a priori el aumento conseguido es 
considerable en ambos grupos de edad, la comparación 
entre sí objetiva una diferencia de un 32,73% a favor de 
los lactantes. Este incremento más marcado en el grupo 
de menor edad probablemente se justifique con reco-
mendaciones de vacunación mucho más activas entre lac-
tantes y sus periódicas revisiones que en el grupo de los 
adolescentes. Además, en la población lactante existe una 
mayor preocupación debido a la mayor incidencia de EMI 
sobre estos(13). Dicha actitud se justifica, no solo en nues-
tro medio sino a nivel europeo, donde la enfermedad 
meningocócica todavía es un problema muy importante 
en lactantes y niños pequeños. 

A pesar de que los estudios de efectividad son aún 
limitados(14) algunos países han mostrado datos de sus 
coberturas vacunales de MenB: Reino Unido, donde la 
amplia experiencia de su vacunación hizo posible la mo-
dificación de la pauta de 3+1 a la actual 2+1(9), objetiva 
que los niños que tenían 12 meses entre enero y marzo 
de 2018 lograron una cobertura del 95,5% para una do-
sis y del 92,5% para dos dosis. Los niños con 18 meses 
para esa fecha lograron una cobertura del 95,3% para una 
dosis, 92,9% para dos dosis y 86,7% para la dosis de re-
fuerzo(15). Otro estudio sobre el mismo país muestra un 
impacto de 4CMenB en la reducción de la enfermedad 
del 75% después de 3 años(16). 

En una región de Quebec (Canadá) se establece la 
reducción de la enfermedad en el 86%, con un impacto 
global de la campaña de vacunación sobre la reducción 
del riesgo de EMI por MenB en la corte vacunada del 
96%, con una efectividad vacunal estimada del 79%(17). 

Sobre el grupo de adolescentes, los resultados obte-
nidos en el estudio realizado en Estados Unidos exponen 
que no se notificaron nuevos casos en los adolescentes 
vacunados con 4CMenB de varias universidades que su-
frieron algún brote de EMI por el serogrupo B(18). 

Quizá los datos más esperanzadores en adolescentes 
sean los del estudio de Australia, donde no se observan 
casos en el grupo de adolescentes desde el inicio del estu-
dio, aunque la implantación del programa de vacunación 
frente a MenB no ha mostrado diferencia significativa para 
la eliminación del estado de portador(19). 

En los resultados analizados, encontramos una gran 
variabilidad en la prevalencia total entre centros de salud, 
con una diferencia de prevalencia entre el menor y el 
mayor de 31% en menores de un año, y 43% en adoles-

centes. Esta diferencia puede ser debida a factores socio-
económicos de las diferentes áreas urbanas, culturales, o 
incluso al grado de motivación de los profesionales sani-
tarios. Por este motivo, queremos resaltar la importan-
cia de la captación activa que podemos llevar a cabo los 
sanitarios desde los Centros de Salud, aprovechando las 
consultas y revisiones para organizar y promover la vacu-
nación de nuestros pacientes. Es una labor multidisciplinar 
que incluye el trabajo de pediatra y enfermería pediátrica. 
En definitiva, el papel del personal sanitario que trabaja 
con niños es fundamental para que la prevención conti-
núe en aumento de forma paralela a la disminución de la 
incidencia de esta patología tan dramática para la infancia. 

conclusIones

Tras analizar la cobertura de vacunación con 4CMenB 
(Bexsero®) en el Sector I de Zaragoza hemos obtenido 
las siguientes conclusiones:

– Aumento progresivo de la cobertura vacunal entre 
los años 2016 a 2019, en los lactantes hasta el año 
de edad, alcanzándose 73% en el año 2019. Esto 
pone de manifiesto el aumento de conciencia sobre 
esta patología y resalta la importancia de la captación 
activa desde los Centros de Salud, aprovechando las 
consultas y revisiones para organizar y promover la 
vacunación.

– La cobertura vacunal frente a meningitis B del ado-
lescente de 10-15 años es muy baja, alcanzándose un 
máximo de 7,1 % en el año 2017 y, sin constatarse 
un aumento en los años posteriores de dicha cober-
tura vacunal, por lo que debemos hacer un esfuerzo, 
para mejorar la conciencia entre los profesionales sa-
nitarios de la importancia de la vacunación, también 
en este grupo de edad.

– Existen diferencias entre las coberturas vacunales 
alcanzadas según los Centros de Salud analizados, 
hasta de un 43%, lo que puede deberse a la dife-
rente implicación de los profesionales sanitarios en 
la recomendación, pero también reflejar diferencias 
socioeconómicas. Resaltamos la importancia de la 
inmunización como medida preventiva eficaz para la 
EMI, por lo que sería interesante reevaluar la inclu-
sión de la vacuna en el calendario nacional.

– Recordar que como profesionales de la salud tene-
mos la posibilidad de cerrar el círculo de prevención 
frente a las meningitis en la infancia, siendo crucial el 
rol del pediatra de Atención Primaria, quien desde 
la cercanía puede motivar e informar a los padres 
sobre el beneficio de esta vacuna.
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RESUMEN
La pustulosis exantemática aguda generalizada (PEAG) es una afección poco frecuente, caracterizada por la aparición 
en la piel de pústulas puntiformes de aspecto no infectado sobre áreas generalizadas de eritema. Objetivo: Describir la 
forma de presentación clínica más frecuente de la pustulosis exantemática aguda generalizada en pediatría, así como 
la estrategia diagnóstico-terapéutica más apropiada. Descripción del caso: Niña de 12 años con fiebre y exantema 
pruriginoso de aspecto eritematoso de 48 horas de evolución. En la exploración se observan placas eccematosas 
eritematovioláceas en flexuras, con distribución simétrica, sobre las que asientan micropústulas de aspecto no infec-
tado. No ha tomado fármacos ni presenta procesos intercurrentes. Posteriormente, la familia refiere contacto con un 
termómetro de mercurio. En la biopsia cutánea, se objetiva la presencia de pústulas subcórneas. Se inicia tratamiento 
con corticoide sistémico, con resolución completa a las 2 semanas. Conclusiones: En los cuadros clínicos compatibles 
con pustulosis exantemática, la biopsia cutánea puede ser útil para confirmar dicho diagnóstico. Se han de descartar 
complicaciones sistémicas asociadas. Su manejo es conservador, retirando el agente desencadenante y aplicando 
tratamiento sintomático. Tiene un curso benigno y autolimitado (2 semanas). En los casos en los que la afectación es 
extensa o la evolución es tórpida, se puede optar por tratamiento sistémico con corticoide. 

PALABRAS CLAVE

Pustulosis exantemática aguda generalizada, pústula, eritrodermia, descamación. 

Acute generalized exanthematous pustulosis 

ABSTRACT

Acute generalized exanthematous pustulosis (AGEP) is a rare condition, characterized by the appearance on the skin of 
uninfected appearance pointed pustules on generalized areas of erythema. Objective: To describe the clinical characteris-
tics of acute generalized exanthematous pustulosis in the pediatric population, as well as the most appropriate diagnostic-
therapeutic strategy. Case description: A 12-year-old patient with fever and pruritic rash with erythematous appearance of 
48 hours of evolution. In the exploration, eccematous erythematous-violaceous plates are observed in flexures, with symme-
trical distribution, on which settle uninfected appearance micropustules. No drugs or intercurrent processes. Later, the family 
reports contact with a broken mercury thermometer. Skin biopsy shows the presence of subcorpular pustules. Treatment 
is started with systemic corticosteroid, with complete resolution at 2 weeks. Conclusions: In clinical scenarios consistent 
with exanthematous pustulosis, skin biopsy may be useful to confirm such a diagnosis. Associated systemic complications 
should be ruled out. The management of this type of patient is conservative, withdrawing the triggering agent and applying 
sintomatic treatment. It has a benign and self-limiting course (2 weeks). In cases where the involvement is extensive or there 
are indicators of poor evolution, treatment with systemic corticosteroid may be chosen.

KEYWORDS

Acute generalized exanthematous pustulosis, pustule, erythroderma, peeling of skin.
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IntroduccIón

La pustulosis exantemática aguda generalizada (PEAG) 
es una enfermedad rara con una incidencia de entre 1-5 
casos por cada 1.000.000 habitantes/año. Se trata de una 
forma grave de toxicodermia caracterizada por la pre-
sencia de fiebre y exantema con pústulas puntiformes de 
aspecto no infectado sobre áreas generalizadas de erite-
ma. La localización más frecuente inicialmente es a nivel 
facial y de grandes pliegues, para posteriormente genera-
lizarse. Su etiología no es del todo conocida, se relaciona 
fundamentalmente con la ingesta de medicamentos, pero 
también se ha descrito su asociación con procesos infec-
ciosos, alérgenos y metales pesados como el mercurio. 
Habitualmente la clínica aparece horas o días tras la expo-
sición al agente etiológico y se resuelve con descamación 
en una o dos semanas. El diagnóstico es fundamentalmen-
te clínico, por lo que requiere un alto índice de sospecha. 
El objetivo es describir la forma de presentación clínica 
más frecuente de la pustulosis exantemática aguda ge-
neralizada, así como la estrategia diagnóstico terapéutica 
más apropiada(1-3).

caso clínIco

Niña de 12 años, sin antecedentes de interés, que es traí-
da a urgencias por fiebre y exantema pruriginoso genera-
lizado de 48 horas de evolución. No refiere antecedente 
de toma de fármacos, procesos intercurrentes ni otros 
posibles desencadenantes. 

En la exploración física presenta placas eccemato-
sas de coloración eritematoviolácea en pliegues cervical, 
axilares, antecubitales, inguinales y poplíteos, con distri-
bución simétrica, sobre las que asientan micropústulas 
de aspecto no infectado. Asocia edematización y placas 
de similares características en palmas. No se visualizan 
ampollas ni vesículas ni afectación de mucosas. Ante la 
sospecha clínica de PEAG, se realiza una historia clínica 
más exhaustiva tratando de filiar la posible etiología, y la 
familia recuerda contacto de la paciente con mercurio 
tras la rotura de un termómetro 48 horas antes del ini-
cio de la clínica.

En las determinaciones analíticas realizadas desta-
ca una leucocitosis de 28.000/mm3 con neutrofilia de 
11.900/mm3, así como elevación de reactantes de fase 
aguda (VSG 61 mm, proteína C reactiva 15,3 mg/dl, fi-
brinógeno 911 mg/dl). Se extrae hemocultivo, serologías 
(micoplasma, virus Epstein-Barr, citomegalovirus, virus 
herpes simple, toxoplasma, lúes, rubeola, SARS COV 2), 
cultivo y estudio histopatológico de lesiones pustulosas. 

Se decide ingreso para vigilancia clínica y tratamiento sin-
tomático con antihistamínico oral, emolientes y corticoide 
tópico. 

El estudio histopatológico muestra pústulas subcór-
neas que contienen neutrófilos y eosinófilos, asociando 
edema en dermis papilar y un componente inflamatorio 
perivascular e intersticial mixto con linfocitos, neutrófilos 
y eosinófilos, compatible con PEAG. El cultivo microbio-
lógico de las pústulas fue negativo para hongos y bacte-
rias. Se obtiene positividad en zona gris para IgM de virus 
Epstein-Barr, con el resto de estudio serologías de virus 
negativas. Ante estos resultados, se plantea la duda acerca 
del desencadenante del cuadro dado que se postula tanto 
el contacto con mercurio como el posible origen infeccio-
so, así como la concurrencia de ambos factores, por ello 
se repite nueva serología de IgM de virus Epstein-Barr en 
15 días, con resultado negativo. 

A las 24 horas se produce un empeoramiento de 
las lesiones con eritrodermia generalizada, aumento de 
la pustulosis, y edema palmo-plantar a tensión. Ante la 
rápida progresión y la extensión del cuadro, se inicia me-
tilprednisolona intravenosa. Progresivamente se produce 
mejoría clínica, con remisión de la fiebre, el prurito y el 
edema, así como descenso paulatino del exantema. Fi-
nalmente, a los 6 días se produce descamación superficial 
generalizada. con resolución completa a las dos semanas. 
Se realizan controles analíticos seriados sin evidenciar al-
teración de la función renal ni hepática y con descenso 
progresivo de los reactantes de fase aguda. Se mantiene 
corticoide oral en pauta descendente con buena evolu-
ción. Continúa seguimiento en consulta de dermatología, 
sin presentar recaídas ni secuelas. 

dIscusIón

La PEAG es una entidad poco frecuente, cuyo conocimien-
to puede evitar conductas diagnóstico-terapéuticas inapro-
piadas. Su etiopatogenia es poco conocida, algunas hipó-
tesis apuntan a una reacción de hipersensibilidad mediada 
por células T (activación de células T CD4+ y CD8+), las 
cuales se congregan en la dermis y la epidermis, donde las 
células T CD8+ inducen la apoptosis de queratinocitos y la 
formación de vesículas, que se transforman posteriormente 
en pústulas(2-4).

En el paciente adulto, la mayoría de casos de PEAG 
descritos son debidos a la exposición a fármacos (amino-
penicilinas, quinolonas, hidroxicloroquina, sulfoniamidas, 
entre otros)(4). En la población pediátrica, en cambio, el 
principal agente desencadenante son las infecciones, aun-
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Figura 1.  Placas eccematosas de coloración eritematoviolácea en pliegues axilares, con distribución simétrica.

Figura 2.  Placa eritemato-eccematosa en pliegue cervical sobre la que asientan micropústulas de aspecto estéril.
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la presencia de fiebre, el curso clínico y los hallazgos de 
laboratorio e histopatológicos(5).

En la PEAG sin complicaciones, el principal tratamien-
to es la retirada del agente desencadenante. Los hallazgos 
cutáneos generalmente se resuelven en los primeros 15 
días tras dicha retirada, mientras que la leucocitosis y la 
fiebre desaparecen en la primera semana. Un tratamiento 
de apoyo basado en esteroides tópicos y soluciones des-
infectantes durante la fase pustular y lociones rehidratantes 
durante la fase descamativa, así como antipiréticos, es ge-
neralmente suficiente. Las terapias sistémicas, tales como 
corticosteroides orales o antimicrobianos empíricos son 
controvertidos, reservándose para aquellos casos con im-
plicación sistémica o evolución tórpida(2,4).
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que también se han descrito casos con exposición previa 
picaduras de araña o exposición a mercurio(2).

Clásicamente, los pacientes con PEAG presentan una 
evolución rápida, con aparición de múltiples pústulas de 
aspecto no infectado con base eritematosa, de predomino 
en pliegues, pruriginosas, y sin afectación de mucosas, en las 
primeras 24-48 horas tras el contacto con el agente des-
encadenante. A pesar de que ésta es la forma clínica más 
conocida de esta entidad, se han descrito otras lesiones atí-
picas que frecuentemente preceden el desarrollo de pús-
tulas. También puede asociar edema palmo-plantar, fiebre 
y leucocitosis con neutrofilia como hallazgos asociados(2-4).

Un pequeño porcentaje puede desarrollar compromiso 
sistémico con disfunción hepática, pulmonar y renal, siendo 
la coagulación intravascular diseminada la causa más común 
de fallecimiento. Afortunadamente, las complicaciones de-
rivadas de la implicación sistémica son menos frecuentes en 
niños que en adultos(2).

Su diagnóstico diferencial es amplio, debiendo plantear-
se entre otros la psoriasis pustulosa aguda de Von Zum-
busch, con un curso más prolongado y pronóstico grave. 
Es necesario realizar una anamnesis exhaustiva y dirigida 
hacia sus posibles desencadenantes (aminopenicilinas, in-
fecciones y exposición a mercurio, entre otros). Si la his-
toria clínica y la sintomatología es compatible, la biopsia 
cutánea es un recurso de gran valor. Los hallazgos histopa-
tológicos característicos incluyen pústulas subcorneales y/o 
intraepiteliales espongiformes, una dermis papilar edema-
tosa e infiltrados perivasculares con neutrófilos y algunos 
eosinófilos. En algunos casos, también se pueden encontrar 
queratinocitos necróticos y vasculitis leucocitoclástica(3,4). En 
2001, el grupo de estudio EuroSCAR presentó un siste-
ma de puntuación estandarizado para el diagnóstico de la 
PEAG, incluyendo la morfología de las lesiones cutáneas, 
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Hallazgo inesperado en la calota en la revisión 
de una niña de 2 años
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RESUMEN

Los forámenes parietales son pequeñas formaciones localizadas en la calota craneal, sobre los huesos parietales, cuya 
medición suele ser < 1 mm. Cuando superan los 5 mm de tamaño son considerados forámenes parietales magnos 
o gigantes. Se presenta a una paciente de 2 años en la que en una revisión rutinaria se objetiva una depresión a nivel 
craneal de unos 3 cm de diámetro (no previamente objetivada) de localización parietal, bilateral. Se realizaron pruebas 
complementarias, radiografía craneal y un TAC con reconstrucción 3D, que confirmaron el diagnóstico de foramen 
parietal magno con defecto de osificación de la tabla externa. Los forámenes parietales son considerados defectos 
benigno de osificación. Pueden ser frecuentes en la población y, a menudo, por su pequeño tamaño, pueden pasar 
desapercibidos. Cuando el tamaño es >5 mm se consideran forámenes parietales magnos y el tratamiento es quirúr-
gico. Es una patología de herencia autosómica dominante que puede asociar otras malformaciones por lo que éstas 
se deben de descartar en el niño afecto y en sus familiares.

PALABRAS CLAVE

Foramen parietal, defecto de osificación, foramen parietal magno.

Unexpected finding in the cranial calvaria at the check-up of a 2-year-old girl

ABSTRACT

Parietal foramina are small formations located in the cranial calvaria (above the parietal bones), whose measurement is 
usually < 1 mm. When they exceed 5 mm in size, they are considered great or giant parietal foramina. We present a 
2-year-old patient in whom a routine checkup revealed a depression at the cranial level of about 3 cm in diameter (not 
previously observed) in a bilateral parietal location. Complementary tests were performed (cranial X-ray and a CT with 3D 
reconstruction) that confirmed the diagnosis of parietal foramen magnum with ossif ication defect of the external table. Pa-
rietal foramina are considered a benign ossif ication defect. They can be frequent in the population and, often, due to their 
small size, they can go unnoticed. When the size is> 5 mm, they are considered great parietal foramina and the treatment 
is surgical. It is a pathology of autosomal dominant inheritance that can associate other malformations, so these should be 
ruled out in the affected child and in their relatives.
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IntroduccIón

El hueso parietal puede presentar pequeños defectos me-
nores de 1 mm (únicos o múltiples) considerados pato-
logía benigna secundaria a un defecto de osificación. Los 
defectos son a menudo palpables(1). En niños, los agujeros 
parietales grandes son generalmente asintomáticos, pero 
una pequeña proporción presenta vómitos, dolor local y 
cefaleas al ejercer una presión a la corteza cerebral des-
protegida(1,2).

Cuando su diámetro es mayor de 5 mm, se llaman 
agujeros parietales gigantes, que pueden requerir trata-
miento quirúrgico (puede ser necesario por medio de 
injertos óseos autólogos o mallas para proteger el cere-
bro subyacente). Cuando son pequeños el tratamiento es 
conservador(1, 2,4).

Se trasmite con herencia autosómica dominante. En 
ocasiones constituye un signo más de una asociación sin-
drómica por lo que su hallazgo debe llevar a investigar la 
existencia de otras anomalías en el paciente y de otros 
casos en la familia. Se han observado asociados a cra-
neosinostosis, microcefalia, defectos oculares o del oído, 
sindactilia y polidactilia(1, 2,3).

caso clínIco

Se presenta a una niña de 2 años, sin antecedentes de 
interés, con adecuado desarrollo ponderoestural y psico-
motor hasta la fecha, en la revisión dentro del programa 
de salud infanto-juvenil se apreció una depresión a nivel 
del vertex de la calota craneal de unos 3 cm de diámetro 
(no apreciada en revisiones previas, ni objetivado por los 
padres). 

Para conocer la naturaleza del defecto se solicitó des-
de el centro de Salud una radiografía de cráneo en la 
que se observó una depresión radiolúdica en línea media 
parietal de calota compatible con un foramen parietal (fi-
gura 1). 

Se completó el estudio con una tomografía axial com-
putarizada (TAC) de cráneo con el objetivo de realizar 
diagnóstico diferencial con otras patologías que pueden dar 
imágenes similares (neoplasia, alteraciones postraumáticas, 
mielomeningoceles congénitos, osteomielitis, tumores de 
la bóveda craneal, metástasis). En la prueba de imagen se 
objetivó una depresión que afectaba a la tabla externa del 
hueso parietal bilateral con extensión del defecto de 50 x 
25 mm, confirmando el diagnóstico de foramen parietal 
magno (figura 2). Dada las dimensiones del defecto se deri-
vó a Neurocirugía para valorar cierre quirúrgico. 

Figura 1.  Imagen de radiológica donde se observa una línea 
radiolúcida a nivel de la calota.

Figura 2.  Reconstrucción del TAC en 3D donde se aprecia 
el defecto óseo a nivel de la calota de unos 5 cm.
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reconstrucción en 3D para confirmar el diagnóstico y des-
cartar otras patologías como tumoraciones a nivel de la 
calota, alteraciones postraumáticas…

En nuestro caso, tras el estudio con las pruebas com-
plementarias, y con la valoración de Neurocirugía se de-
cidió que se trataba de un formen parietal magno con un 
defecto de osificación a nivel de la tabla externa y que, 
dado que no afectaba a la tabla interna, no es candidato a 
tratamiento quirúrgico.  
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El caso fue valorado por Neurocirugía pediátrica que 
consideraron que el foramen parietal magno solo afecta-
ba la tabla externa del hueso parietal no siendo candidato 
a intervención quirúrgica con cierre del defecto con malla 
o con hueso autólogo. Sin embargo, hay que tener en 
cuenta dichos defectos ante posibles traumatismos cra-
neales en dicha localización, dada la menor protección 
del cerebro. 

conclusIones

Los forámenes parietales son considerados un defecto 
benigno de osificación. Pueden ser frecuentes en la po-
blación y, a menudo, por su pequeño tamaño, pueden 
pasar desapercibidos.

Sin embargo, algunos pueden alcanzar mayores tama-
ños. Cuando el tamaño es mayor de 5 mm se consideran 
forámenes parietales magnos y el tratamiento suele ser 
quirúrgico con reconstrucción del defecto con hueso au-
tólogo o mediante una malla para corregir el defecto. 

El diagnóstico es clínico, mediante una exploración fí-
sica adecuada, asociado a pruebas de imagen que deben 
incluir una radiografía de cráneo y un TAC craneal con 
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RESUMEN

La varicela, enfermedad exantemática causada por el virus varicela zóster, es una entidad frecuente y común a lo largo 
de la infancia. Su curso clínico es generalmente benigno y autolimitado. Pese a ello, puede asociar complicaciones 
a distintos niveles. Hasta un 6% de las mismas se producen a nivel musculoesquelético, constituyendo un grupo de 
complicaciones relativamente poco frecuente, pero importante en cuanto a severidad(1,2). Objetivo: El objetivo de este 
caso clínico es mostrar una rara complicación de la varicela en niños, que cuenta además con una localización infre-
cuente. Descripción del caso: A continuación, presentamos el caso y la evolución de un escolar de 4 años que durante 
una infección por varicela presenta piomiositis del músculo pectoral mayor derecho. 

PALABRAS CLAVE

Varicela, piomiositis, músculo pectoral, sistema musculoesquelético.

Pectoral myositis as a complication of varicella infection in 4 years old child: 
an unusual location

ABSTRACT

Chickenpox, an exanthematous disease caused by the varicella zoster virus, is a frequent and common entity in childhood. Its 
clinical course is generally benign and self-limited. Despite this, it can be associated with complications at different levels. Up 
to 6% of them, occur at musculoskeletal level, constituting rare but important group of complications in terms of severity. Ob-
jetive: The aim of this case report is to show a rare complication with an uncommon location of chickenpox in children.  Case 
description: We present the case and evolution of a 4-year-old schoolboy who developed pyomyositis of the right pectoralis 
mayor muscle during a chickenpox infection. 
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Chickenpox, pyomyositis, pectoralis muscles, musculoeskeletal system.
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Piomiositis del pectoral mayor como complicación durante infección de varicela en niño de 4 años: una localización infrecuente

IntroduccIón

La varicela es una de las infecciones exantemáticas de 
la piel más frecuentes durante la infancia. Generalmente 
presenta un curso benigno y autolimitado, resolviéndose 
sin secuelas. No obstante, no está exenta de complicacio-
nes. Dentro de las mismas, las infecciones de la piel son 
las más frecuentes, probablemente por las características 
del paciente y la inmunosupresión causada por este virus, 
así como por la disrupción de la barrera defensiva del 
tejido cutáneo, provocada por sus lesiones en forma de 
vesícula(3). Más raras son otro tipo de secuelas, como las 
musculoesqueléticas, que según algunas series, suponen 
hasta el 6 % de las complicaciones por varicela en niños(4). 
Estas comprenden desde la osteomielitis a la artritis sép-
tica, incluyendo la miositis y piomiositis asi como la fascitis 
necrotizante, potencialmente mortal(3,5). 

La piomiositis o infección aguda del músculo estriado 
puede producirse por contigüidad, diseminación linfática o 
hematógena. El patógeno más frecuentemente implicado 
es el Streptococcus pyogenes del grupo A. Dado lo poco 
frecuente del problema, representa un reto diagnóstico, 
pues requiere un alto índice de sospecha por tratarse en 
ocasiones de un proceso poco aparente al inicio(3).

caso clínIco

Escolar de 4 años que acudió al servicio de urgencias por 
cuadro de varicela de 5 días de evolución asociado a fie-
bre de 39 ºC y a la aparición en las últimas horas de 
inflamación y edema doloroso en región pectoral dere-
cha. A la exploración física mostraba alteración del estado 
general, se encontraba taquicárdico, y presentaba edema 
doloroso a nivel de pectoral derecho que impide la mo-
vilización de brazo derecho con la piel suprayacente ca-
liente y roja.  A su vez se objetivaron lesiones costrosas 
múltiples y generalizadas con signos de impetignización 
por rascado. El resto de exploración física no presentaba 
alteraciones (figuras 1 y 2). Ante sospecha de miositis en 
contexto de cuadro de varicela se ingresó al paciente y 
se realizó analítica de sangre que mostraba leucocitosis 
(14.200/mm3) con neutrofilia (10.800/mm3) y elevación 
de reactantes de fase aguda (proteína C reactiva > 36,74 
mg/dL y procalcitonina de 6,32 ng/L). Se realizó radiogra-
fía de tórax normal y ecografía muscular de la zona pecto-
ral, en la que se visualizó tanto en pared torácica derecha 
como en zona abdominal anterolateral, afectación del 
tejido celular subcutáneo con finas láminas anecoicas en 
contexto de extensa celulitis con extensión a fibras mus-
culares subyacentes que también presentaban imágenes 

Figura 1.  Lesiones de varicela con sobreelevación en zona 
de pectoral mayor derecho.

Figura 2.  Detalle de la zona de pectoral derecho, 
sobre elevada a causa de la piomiositis. 
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edema y mejoría de la movilidad del brazo derecho, así 
como descenso de los marcadores infecciosos (proteína 
C reactiva: 6,9 mg/dL y procalcitonina < 0,5 ng/L). A nivel 
ecográfico, se objetivó una disminución del tamaño en 
el proceso inflamatorio compatible con miositis que se 
describía inicialmente (figura 4) con persistencia de ade-
nopatías reactivas. Se mantuvo antibioterapia intravenosa 
durante 14 días, posteriormente se completó tratamien-
to domiciliario con cefuroxima durante 6 días. Se realizó 
control clínico una semana después, objetivando desapa-
rición completa del edema de la región pectoral.  

dIscusIón

La varicela es una de las infecciones cutáneas más fre-
cuentes en la infancia. Entre las principales causas de hos-
pitalización en niños inmunocompetentes con varicela se 
incluyen las infecciones de la piel y del tejido subcutáneo.

La piomiositis, entidad poco frecuente y rara, puede 
estar en relación con los siguientes agentes etiológicos, 
entre los que se incluyen el Staphylococcus aureus y el 
Streptococcus pyogenes, y en menor medida, el Strepto-
coccus pneumoniae. En el caso de la varicela se asocia con 
mayor frecuencia al Streptococcus pyogenes del grupo A(6).

En cuanto al diagnóstico, es fundamental la adecuada 
exploración física, así como un alto índice de sospecha para 
detectar esta patología en sus estadios iniciales. En la ma-
yoría de las ocasiones el paciente refiere dolor, eritema, ru-

lineales anecoicas entre las fibras musculares en relación 
a proceso inflamatorio, miositis con celulitis asociada en 
músculo pectoral derecho (figura 3). 

Se estableció antibioterapia intravenosa, inicialmente 
con amoxicilina-clavulánico y ante ausencia de respues-
ta clínica se sustituyó a las 48 horas por clindamicina y 
cefotaxima intravenosa. Además, se pautó tratamiento 
antiinflamatorio. Se solicitó hemocultivo que fue negativo. 

Aunque persistieron picos febriles los primeros 5 días, 
se objetivó mejoría clínica progresiva con disminución del 

Figura 3.  Afectación del tejido celular subcutáneo y de las trabéculas de músculo.

Figura 4 .  Adenopatía en región axilar/ pectoral mayor reactiva 
al proceso inflamatorio. 
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bor y edema con induración. En estadios más avanzados se 
puede encontrar formación de abscesos con aparición de 
signos inflamatorios cutáneos asociado a fiebre alta y ma-
lestar. Dependerá también de la localización del músculo 
afectado. Los músculos más frecuentemente afectados son 
los de extremidades inferiores (cuádriceps, psoas y glúteo)
(7-9) ,siendo más rara la afectación de músculos proximales a 
extremidades superiores como en nuestro caso, en el que 
se observa una afectación del pectoral mayor. 

Respecto al uso de pruebas de imagen, la radiología 
simple muestra escaso valor, aunque sería de utilidad para 
descartar otros procesos como osteomielitis, sarcomas 
óseos primarios. La ecografía es una prueba muy útil y 
poco invasiva, es útil principalmente en músculos superfi-
ciales y en fase supurativa. Suele mostrar un músculo infla-
mado con textura ecográfica anormal y lesiones hipoeco-
génicas. En ocasiones, las imágenes obtenidas tienen 
apariencia heterogénea y difusa, mezclando áreas hipo e 
hiperecogénicas. Cuando la ecografía no sea concluyente 
y persista alto índice de sospecha, es preferible pasar a la 
realización de resonancia magnética, por su mejor reso-
lución, en comparación con la tomografía computarizada, 
ya que permite apreciar con detalle los tejidos blandos, 
así como identificar abscesos y problemas coexistentes, 
como artritis séptica u osteomielitis(10). 

Respecto a las pruebas analíticas, en la mayoría de los 
casos se constata leucocitosis asociada a un aumento de 
reactantes de fase aguda tales como proteína C reactiva 
y VSG (velocidad de sedimentación globular) al igual que 
mostraba nuestro paciente al ingreso, previa instauración 
de antibioterapia. Los niveles de creatincinasa son habi-
tualmente normales salvo en etapas avanzadas, en las que 
existe mayor destrucción muscular.  

En casos determinados, y en fases más avanzadas, 
puede requerirse la punción y evacuación del material 
purulento para el diagnóstico etiológico microbiológico y 
como tratamiento. 

El tratamiento se basa en antibioterapia que cubra 
fundamentalmente el Staphylococcus aureus y el Strepto-
coccus pyogenes, acompañado o no de drenaje quirúrgico 
en función de la fase de la enfermedad y de la evolución. 
El tratamiento empírico recomendado es cloxacilina o ce-
fazolina intravenosa, asociado a clindamicina en los casos 
más graves. Cuando exista mejoría se puede pasar a vía 
oral empleando amoxiclina-clavulánico, cefalosporinas de 
1ª o 2ª generación y clindamicina(11,12).

La duración del tratamiento antibiótico es variable en 
dependencia del estado clínico en la presentación del cua-
dro y de la evolución tanto clínica como analítica. 

En nuestro caso, se fueron realizando controles clí-
nicos y analíticos, así como ecográficos, objetivando una 
mejoría progresiva tras el cambio de antibioterapia, no 
llegando a precisar drenaje de la lesión. 

El tratamiento adecuado, así como la instauración del 
mismo en estadios iniciales, será fundamental para lograr 
una correcta resolución. Por tanto, es necesario un alto 
índice de sospecha de complicaciones ante la presencia 
de fiebre, dolor muscular o impotencia muscular. 

BIBlIografía

 1.  Castells Vilella L, Uriz Urzainqui S. Piomiositis estreptocócica 
como complicación infrecuente de la varicela. An Pediatr 
(Barc). 2004; 60(6): 595-7. 

 2.  Vital L, Vieira L, Nunes B, Raposo F, Veludo V, Pinho A. 
Pediatric Pyomyositis: A Rare but Important Complication 
of Varicella. Case Rep Orthop. 2020 (5): 1-4. 

 3.  Lim JBT, Huntley JS. Musculoskeletal sequelae of Varicella-
zoster infection: two case reports. Scott Med J. 2012; 57(2): 
1-5. 

 4.  Schreck P, Schreck P, Bradley J, Chambers H. Musculoskele-
tal Complications of Varicella: J Bone Jt Surg. 1996; 78(11): 
1713-9. 

 5.  Gupta AK, Bonajmah AA. Varicella-related musculoskeletal 
complications in children. J Pediatr Orthop B. 2011; 20(4): 
264-9. 

 6.  Coria LJJ, Gutiérrez MR, Rosales UE, et al. Siete años de 
experiencia en niños con miositis en un hospital de niños. 
Rev Mex Pediatr. 2004; 71(6): 278-82. 

 7.  Larcamon JE, Juanco G, Álvarez LA, Pebe FV. Absceso del 
psoas como complicación de varicela. Arch Argent Pediatr. 
2010; 108: 86-8. 

 8.  Fernández Martínez MN, Ramallo Hermo J, Cameán Hermo 
MS. Piomiosistis como complicación de la varicela: A propó-
sito de un caso. Pediatría Aten Primaria. 2012; 14(53): 41-4. 

 9.  García-Mata S, Hidalgo A, Esparza J. Piomiositis primaria del 
músculo psoas en clima templado: Revisión a propósito de 
dos casos en niños seguidos a largo plazo. Anales Sist San 
Navar [Internet]. 2006 [citado 30 May 2021];29(3):419-431. 
Disponible en: http://scielo.isciii.es/scielo.php?script=sci_
arttext&pid=S1137-66272006000500010&lng=es.

10.  Gubbay AJ, Isaacs D. Pyomyositis in children: Pediatr Infect 
Dis J. 2000; 19(10): 1009-12. 

11.  Zimbelman J, Palmer A, Todd J. Improved outcome of clin-
damycin compared with beta-lactam antibiotic treatment 
for invasive Streptococcus pyogenes infection: Pediatr Infect 
Dis J. 1999; 18(12): 1096-100. 

12.  L. López Fernández, V. Jiménez Escobar, I. Sáenz Moreno et 
al., Piomiositis aguda: diagnóstico y tratamiento de 3 casos 
en un hospital de segundo nivel, Anales de Pediatría, https://
doi.org/10.1016/j.anpedi.2020.11.007 



Imágenes en pediatría

196 T. Moliner Morón, M. Vázquez Sánchez, M. López Campos, C. Puig García

Correspondencia:  Tamara Moliner Morón  
Hospital Infantil Miguel Servet 
Paseo Isabel la Católica, 1-3. 50009 Zaragoza 
Teléfonos: 976 76 56 04 / 976 76 55 00  
tmolinerm@salud.aragon.es 
Recibido: julio 2021. Aceptado: septiembre 2021.

 
 
Caso dermatológico poco común: liquen estriado.

T. Moliner Morón(1), M. Vázquez Sánchez(1), M. López Campos(2), C. Puig García(2)

(1) Hospital Miguel Servet. (2) Centro de Salud Actur Norte de Zaragoza

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2022; 52: 196-198]

Niño de 11 años que acude a la consulta por presentar pápulas agrupadas escamosas eritematovioláceas, aplanadas 
y pruriginosas en tórax de 10 días de evolución, sin asociar otra clínica. Las lesiones parecían seguir una distribución 
metamérica con trayecto zosteriforme (figura 1). Se inicia tratamiento con corticoide tópico tras el cual el paciente 
muestra una mejoría significativa de las lesiones después de cinco días de tratamiento. Al cabo de dos meses, el niño 
muestra una remisión de las lesiones, pero a los cuatro meses vuelve a presentar una reagudización de las mismas, siendo 
la sospecha clínica de liquen estriado, pautándose tratamiento corticoideo de potencia alta en los brotes y comenzando 
con un inhibidor de la calcineurina, pimecrolimus tópico 10 mg/1g. Al mes del inicio de la terapia inmunomoduladora el 
paciente muestra una mejoría y remisión paulatina de las lesiones, todavía no desvanecidas (figura 2). 

El liquen estriado es una genodermatosis inflamatoria, autolimitada y de etiología desconocida(1, 2). Las lesiones suelen 
seguir el trayecto marcado por las líneas de migración epidérmica durante la embriogénesis (líneas de Blaschko). En su 
patogenia intervienen factores genéticos e inmunológicos. Las lesiones pueden ser pruriginosas por lo que debemos 
prevenir la impetiginización de las lesiones, pudiendo persistir manchas hipocrómicas(3). El diagnóstico es fundamentalmente 
clínico, si bien puede realizarse biopsia cutánea con examen anatomo-patológico de la lesión en casos dudosos donde 
encontraremos un infiltrado linfocitario en la unión dermo-epidérmica con degeneración vacuolar de la basal e infiltrado 
profundo perifolicular y glandular. El diagnóstico diferencial debe establecerse con otras dermatosis no infecciosas como 
la psoriasis, pitiriasis rosada o síndrome de Gianotti-Crosti. Respecto al tratamiento al ser una enfermedad autolimitada, 
la tendencia es a su desaparición espontánea. Pueden acelerar la regresión el uso de corticoides e inhibidores de la 
calcineurina (pimecrolimus o tacrolimus). 
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Figura 1.  Pápulas agrupadas escamosas eritemato-violáceas, aplanadas.
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Figura 2.  Evolución lesiones tras tratamiento.
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En busca de la tuberculosis

A. Domingo Belanche, A. A. Hernández Suyo, M. Lafuente Hidalgo, M. Bustillo Alonso, 
R. I. Pérez Ajami, P. Morte Coscolín

Hospital Universitario Miguel Servet, Zaragoza 

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2022; 52: 199]

IntroduccIón

La infección tuberculosa latente presenta una incidencia 
mayor de la que cabría esperar. Debemos pensar en ella 
ante clínica respiratoria larvada o pacientes con factores 
de riesgo.

caso clínIco

Niña de 13 años, sin antecedentes de interés, que acude 
a Urgencias tras haber sufrido una agresión. No otra 
clínica acompañante actual ni previa. Como parte del 
estudio, se le realizan varias radiografías que incluye una 
radiografía de tórax donde se observa un granuloma 
calcificado en campo pulmonar medio asociado a una 
adenopatía hiliar izquierda también de aspecto calcifi-
cado, lo cual sugiere complejo de Ghon, por lo que se 
decide ingreso para completar estudio y valorar inicio 
de tratamiento.

Se realiza TACAR (tomografía computarizada de alta 
resolución) en el que se aprecia un complejo de Ranke 
indicativo de secuela de primoinfección tuberculosa que 
consiste en la asociación de la lesión de Ghon y la calcifi-

cación de los ganglios linfáticos hiliares o paratraqueales. 
Otras pruebas complementarias: prueba de la tuberculina 
(PPD) con induración de 17 mm y test ensayo de libera-
ción de interferón gamma (IGRA): Quantiferon ® positi-
vo para Mycobacterium tuberculosis, esputos inducidos con 
PCR y cultivos negativos.

Se encuentra asintomática en todo momento y se de-
cide alta con pauta de isoniacida y rifampicina durante 3 
meses. 

comentarIos

Ante el hallazgo de una infección tuberculosa latente, 
se debe realizar estudio a familiares y convivientes. En 
este caso, el hermano de la paciente también presen-
tó PPD de 8 mm y prueba de Quantiferon® positivo 
para Mycobacterium tuberculosis. Se realizó radiografía 
de tórax (AP y lateral) que no mostraba alteraciones y 
se pautó el mismo tratamiento. Clínicamente también 
asintomático en todo momento.

La sospecha de tuberculosis es una de las pocas indi-
caciones de radiografía de tórax lateral en pediatría.
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Ayuda, mi pipí es como el ron

C. M. Sanz Pérez, M. C. Remacha Almerich, R. Garcés Cubel, A. M. Fuentes Vidal, P. Huerta Blas, M. del R. Amiguet Biain

Hospital Clínico Lozano Blesa, Zaragoza 

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2022; 52: 200]

IntroduccIón

El término colestasis define aquella situación en la que 
existe una alteración del flujo biliar con la retención y 
paso a sangre de componentes de la bilis que produce un 
cuadro clínico consistente en ictericia, coluria, hipo/acolia 
y prurito junto con alteraciones analíticas entre las que 
destacan aumento de GGT, fosfatasa alcalina (FA), coles-
terol y bilirrubina directa o hiperbilirrubinemia conjugada 
definida por una cifra de bilirrubina directa por encima de 
2 mg/dL o su incremento por encima del 20% de la cifra 
total de bilirrubina en sangre.

caso clínIco

Presentamos el caso de un adolescente de 14 años con 
cuadro de colestasis que fue traído a urgencias en contex-
to de fiebre, cuadro catarral, vómitos y coluria.

En la exploración física destaca ictericia cutáneo-mu-
cosa. Asocia faringe eritematosa con exudado puntiforme 
faringoamigdalar derecho, y se palpa polo hepático y es-
plenomegalia 1-2 traveses de dedo.

A su llegada a Urgencias, se extrae analítica san-
guínea donde se objetiva elevación de bilirrubina total 
(4,64 mg/dL), bilirrubina directa (3,82 mg/dL), AST (138 
U/L), ALT (232U/L), GGT (146 U/L),FA (283 U/L), LDH 

(425 U/L). Se realiza sedimento de orina donde destaca 
aumento de bilirrubina y proteínas y ecografía abdo-
minal objetivando esplenomegalia, con hígado de eco-
genicidad homogénea sin identificar lesiones focales y 
vías biliares intra y extrahepáticas no dilatadas. Ante la 
sospecha de posible etiología infecciosa, se extraen se-
rologías, donde se obtiene IgM positivo para virus de 
Epstein-Barr, y PCR de virus respiratorio con rhinovirus 
positivo. El estudio de autoinmunidad e inmunología re-
sultó negativo.

Durante su estancia en el hospital, se realizan contro-
les analíticos, mejorando los valores.

Resolución de la coluria a los 6-7 días y disminución 
de la ictericia mucocutánea, persistiendo hepatomegalia 
de 0,5-1 traveses de dedo. Dada la evolución clínica, se 
decide alta, con control analítico en 3-4 semanas.

comentarIos

La identificación temprana del síndrome colestásico es 
decisiva para diagnosticar enfermedades cuyo pronóstico 
depende de la rapidez de la intervención terapéutica.

Existen múltiples alteraciones asociadas con síndrome 
colestásico; sin embargo, la atresia de vías biliares es la 
más frecuente y principal a descartar.
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Encrucijada genética: 
Un gen y dos posibles respuestas

M. Salvá Arteaga, I. Royo Sesma, C. Toledo Gotor, D. Viguera Elías, M. Kortabarria Elguero, I. Esteban Díez

Hospital San Pedro, Logroñoa 

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2022; 52: 201]

caso clínIco

Feto varón en el que se detecta intraútero macrocefa-
lia, hexadactilia en miembros inferiores y superiores, sin 
otras alteraciones. Estudio serológico materno negati-
vo (toxoplasmosis y citomegalovirus). La amniocentesis 
revela la variante no descrita previamente c.4445delC 
(p.Pro1482GlnfsTer6) en heterocigosis en el exón 15 del 
gen GLI3 (NM_000168) mediante exoma. 

Dicha variante condiciona un codón de parada pre-
maturo que deriva en una proteína truncada. Variantes 
similares han sido registradas como patológicas en casos 
de síndrome Grieg y de Pallister Hall. 

Cada uno de ellos asocia diferentes anomalías condicio-
nando una patología y un pronóstico diferente. El síndrome 
de Grieg presenta macrocefalia, polidactilia, hipertelorismo, 
agenesia del cuerpo calloso y posible retraso del desarrollo 
leve/moderado. El síndrome de Pallister Hall asocia poli-
dactilia, metacarpo/metatarso en forma de Y, retraso del 
crecimiento, hamartoma hipotálamico, alteraciones hor-
monales severas, epilepsia y afectación de otros órganos.  

El padre presenta macrocefalia y refiere en ese mo-
mento haber sido intervenido por hexadactilia de ambas 

manos. Se constata mediante genética la misma mutación 
en heterocigosis. 

Los datos recogidos orientan principalmente hacia un 
síndrome de Grieg, sin embargo, los resultados genéticos 
no permiten realizar un diagnóstico de certeza. 

Al nacimiento perímetro craneal mayor al percentil 
99, hipertelorismo, hexadactilia postaxial de manos y pies 
sin otras alteraciones. La ecografía transfontanelar mues-
tra únicamente ventriculomegalia leve. En el seguimiento 
posterior se ha observado un desarrollo psicomotor ópti-
mo sin otras complicaciones.

comentarIos

– Las mutaciones de un mismo gen (alélicas) pueden con-
figurar cuadros de gran diversidad. 

– Los estudios genéticos en ocasiones pueden abrir inte-
rrogantes difíciles de responder. 

– En la era de la genética la historia clínica, la exploración 
física y el seguimiento de los pacientes sigue siendo fun-
damental.
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Osteogénesis imperfecta de debut neonatal 

I. T. Bolsa Ferrer, P. Morte Coscolín, A. Oliver

Hospital Universitario Miguel Servet, Zaragoza

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2022; 52: 202-203]

IntroduccIón

La osteogénesis imperfecta (OI) es una enfermedad here-
ditaria del tejido conectivo. Es causada por diversas muta-
ciones genéticas que producen defectos en algunas de las 
cadenas de diferentes tipos de colágeno, las más frecuentes 
son en los genes COL1A1 y COL1A2. El colágeno es un 
componente estructural importante de muchos tejidos del 
organismo (huesos, tendones, ligamentos, piel, esclera…). 
Por ello, la OI tiene manifestaciones clínicas diversas ba-
sadas principalmente en la fragilidad ósea con diferentes 
grados de gravedad y un aumento del riesgo de fracturas. 
Otras manifestaciones que pueden aparecer, aunque no en 
todos los pacientes son dentinogénesis imperfecta, escleras 
azules, pérdida de audición e hiperlaxitud articular. Se trata 
de una enfermedad rara con una incidencia estimada de 1 
de cada 20.000 recién nacidos y una prevalencia aproxima-
da en nuestro país de unos 2.700 casos.

caso clínIco

Se presenta el caso de una recién nacida a término con 
embarazo controlado y suplementado y ecografías prena-
tales normales salvo pequeña para la edad gestacional con 
peso estimado inferior al percentil 3. Prueba de O’Sullivan 
negativa y serologías sin riesgo. Como factores de riesgo 
infeccioso únicamente destaca una bolsa rota prolongada 
de 22 horas. La madre fue fumadora durante el embarazo. 

Nace a las 37+1 semanas de edad gestacional con un 
peso recién nacida de 2.500g (p25-50) mediante parto 
eutócico, espontáneo, en cefálica. Presentó un Apgar de 
9/10 y no precisó reanimación perinatal. 

A las pocas horas de vida ingresa procedente de ma-
ternidad por hiperbilirrubinemia en rango de fototerapia, 
con leve elevación de los marcadores de infección (PCR 
de 2,11 mg/dl) y ligera hipoactividad. 

A la exploración física llama la atención una microce-
falia (perímetro cefálico inferior a p3) con craneotabes 
biparietal y fontanela anterior amplia. Tinte ictérico y cre-

pitación de clavícula izquierda a la palpación preservando 
reflejo de Moro simétrico. Resto de exploración sin ha-
llazgos. 

Durante su ingreso permanece hemodinámica y res-
piratoriamente estable. Adquiere nutrición enteral com-
pleta por succión con adecuada curva ponderal. Recibe 
tratamiento con fototerapia simple con normalización de 
hiperbilirrubinemia. La PCR inicial desciende a las pocas 
horas, con hemocultivos negativos. No presenta altera-
ciones hematológicas.

Se realiza ecografía transfontanelar en la que se ob-
jetivan focos hiperecogénicos ovoideos bien delimitados 
sugestivos de lesiones hemorrágicas o isquémicas. Ante 
estos hallazgos se realiza punción lumbar sin alteraciones 
y se solicita TAC craneal que confirma los hallazgos eco-
gráficos. Se completa el estudio con RMN craneal en la 
que se objetivan focos hemorrágicos residuales y se rea-
liza EEG normal. 

Se realiza serie ósea radiográfica en la que se objetiva 
una alteración de la calcificación a nivel craneal con múlti-
ples fracturas de distintos huesos e incurvación de ambos 
fémures. 

Finalmente, ante la sospecha de osteogénesis imper-
fecta se realiza estudio genético mediante CGH array con 
resultado de variante de significado incierto en las cito-
bandas 16p13.11 relacionado con microcefalia y exoma a 
tríos con resultado de: variante patogénica c.577G>T en 
el gen COL1A2 asociada a osteogénesis imperfecta II, III, 
IV +/- Ehlers Danlos (herencia de novo). 

La paciente presenta una evolución favorable, ha ini-
ciado tratamiento con ácido zoledrónico y no ha presen-
tado nuevas fracturas. 

comentarIos

Las enfermedades raras, como su propio nombre indica, 
son poco frecuentes, pero por ello no debemos dejar de 
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pensar en estas, un diagnóstico precoz mejorará el poste-
rior abordaje de estos pacientes. 

Encontrar de forma incidental unos hallazgos de por sí 
no preocupantes como son un craneotabes y una fractura 
de clavícula si los interpretamos de forma adecuada nos 
ayuda a un diagnóstico precoz de la osteogénesis imper-
fecta y a un abordaje temprano de la misma que mejorará 
la calidad de vida de este paciente.

Es de gran importancia conocer las enfermedades ra-
ras para ser capaz de conocerlas ya que «solo se encuen-
tra lo que se busca pero solo se busca lo que se conoce».

El manejo de la OI debe ser multidisciplinar y adap-
tado en función del grado de afectación y fragilidad ósea. 
Está fundamentado en 4 pilares principales:

– Rehabilitación (incluyendo la fisioterapia y terapia 
ocupacional)

– Quirúrgico (traumatología y ortopedia)

– Médico (reumatología o endocrinología) 

– Psicológico

En el seguimiento participan otras especialidades 
para la detección y manejo de posibles complicaciones 
extraesqueléticas: otorrinolaringología, odontología, of-
talmología, cardiología, neumología, neurocirugía, trabajo 
social, genética, radiología…

El objetivo principal debería ser obtener la máxima 
independencia funcional en las actividades básicas e ins-
trumentales de la vida diaria.

 
 
El dragón de los ojos rojos

A. Salinas Uhalte, V. Giménez Molina, B. Santos López, M. Vara Callau, L. Monge Galindo 

Hospital Infantil Miguel Servet. Zaragoza

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2022; 52: 203]

IntroduccIón

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis sistémica au-
tolimitada de etiología desconocida. Es la principal causa 
de enfermedad coronaria adquirida en la infancia. 

caso clínIco

Niño de 10 años que presenta fiebre de hasta 40ºC de 
4 días de evolución acompañado de exantema macular 
generalizado con afectación palmoplantar, inyección/de-
rrame subconjuntival bilateral, labios fisurados y adenopa-
tía laterocervical derecha. En analítica sanguínea destaca 
proBNP 963.2 pg/ml, troponina 71.2 ng/L, PCR 15.26 mg/
dl, PCT 7.9 ng/ml, VSG 79 mm/hora, con hemograma, 
bioquímica y básico de orina normal. Las primeras 24h 
de ingreso continúa con fiebre hasta 39.4ºC, cumpliendo 
criterios de enfermedad de Kawasaki, por lo que se inicia 
tratamiento con inmunoglobulinas (Ig) iv (dosis única), as-

pirina (dosis anti-inflamatorias) y corticoide oral. Mejoría 
clínica y analítica progresiva con descenso de marcadores 
de inflamación, VSG, troponinas y proBNP en controles 
posteriores.  Es valorado por Cardiología, con ECG y 
ecocardiograma sin alteraciones. A los 5 días de ingreso, 
permaneciendo afebril las últimas 72 horas, se desciende 
pauta de aspirina a dosis antiagregante y es dado de alta 
con pauta descendente de corticoterapia oral y mante-
niendo aspirina hasta nuevo control en cardiología

comentarIos

En caso de sospecha de E. Kawasaki es fundamental ini-
ciar tratamiento en los 10 primeros días para evitar la 
afectación cardiaca, siendo las inmunoglobulinas y el ácido 
acetil salicílico a dosis antiinflamatorias el tratamiento de 
elección, asociando en ocasiones corticoides. En pacien-
tes tratados con Ig i.v se debe retrasar la administración 
de vacunas con virus atenuados 11 meses.



Sesiones de la sociedad

204

 
 
Cuando se apagó la luz

B. Santos López, L. Monge Galindo, J. P. García Iñiguez, A. Salinas Uhalte, V. Giménez Molina 

Hospital Infantil Miguel Servet, Zaragoza

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2022; 52: 204]

IntroduccIón

La neuritis óptica es una enfermedad inflamatoria des-
mielinizante de origen inmunomediado y de mecanismo 
desconocido. Es una entidad infrecuente en la edad pe-
diátrica y puede cursar como un único episodio aislado, 
procesos recurrentes o ser manifestación de otras pato-
logías desmielinizantes.

caso clínIco

Niño de 4 años con cuadro consistente en cefalea, hi-
poactividad, dolor ocular, midriasis bilateral y alteraciones 
visuales de 48 horas de evolución, que progresan a cegue-
ra. Ingresa durante 11 días en la unidad de cuidados inten-
sivos y posteriormente 11 días en planta de hospitaliza-
ción. TAC cráneo normal. La resonancia magnética (RM) 
cerebral urgente con gadolinio muestra una lesión frontal 
subcortical, hiperintensa en T2, compatible con enfer-
medad desmielinizante. Se extraen analíticas de sangre y 
LCR. Recibe tratamiento con metilprednisolona 30 mg/

kg/d durante 5 días, inmunoglobulina IV 1g/kg/día durante 
2 días y 5 sesiones de plasmaféresis. Se objetiva mejoría 
clínica el quinto día de inicio de tratamiento. La RM me-
dular no muestra otras lesiones. Las bandas oligoclonales, 
anticuerpos anti-MOG y anti-acuoporina 4 fueron negati-
vos. Ha continuado evolución favorable de agudeza visual, 
en la actualidad dentro de rangos normales (a 40 cm 0,8), 
aunque con percepción de colores muy artefactada. Pen-
diente de realizar RM control.

comentarIos

Importancia de la rapidez en la instauración de trata-
miento en cuadros inmunomediados rápidamente pro-
gresivos y potencialmente graves. En los últimos años 
han surgido nuevas técnicas diagnósticas y paneles de 
laboratorio específicos, que ayudan a orientar el diag-
nóstico de una forma más precisa, y consecuentemente 
proporcionar un tratamiento y seguimiento óptimo y 
personalizado.
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Ambigüedad genital ¿niño o niña?

P. Sanz Aznar, V. Fariña Jara, G. Carmen Marcén, M. Ferrer Lozano, I. Serrano Viñuales, A. Domingo Belanche

Hospital Infantil Miguel Servet, Zaragoza.

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2022; 52: 205]

IntroduccIón

La hiperplasia suprarrenal congénita (HSC) por déficit de 
21-hidroxilasa es la forma más frecuente de anomalías del 
desarrollo sexual. Es una enfermedad autosómica recesiva 
debida a una mutación en el gen CYP21A2, que afecta a 
1 de cada 10.000 recién nacidos.

caso clínIco

Atendemos a un neonato hijo de padres consanguíneos, 
fruto de un embarazo controlado con ecografías pre-
natales normales. En la primera exploración se obser-
van unos genitales ambiguos con hipertrofia de clítoris 
y labios mayores escrotalizados. Se inicia el estudio con 
una analítica sanguínea que incluye perfil hormonal, don-
de destaca hiponatremia, déficit de cortisol con ACTH 
elevada y aumento de testosterona. Se solicita estudio 
citogenético que informa de cariotipo femenino nor-
mal, ecografía abdominal y genitografía, que muestra un 

seno urogenital común. Ante la sospecha de hiperpla-
sia suprarrenal congénita, se realiza un estudio genéti-
co que confirma la presencia de mutaciones en el gen 
CYP21A2. Se confirma el diagnóstico de HSC por déficit 
de 21-hidroxilasa, apoyado por el cribado neonatal con 
elevación de 17-OH-progesterona. Se inicia tratamiento 
con hidrocortisona y fludrocortisona, consiguiendo un 
aumento de ganancia ponderal y una reducción en la 
hipertrofia genital, siendo necesario realizar finalmente 
cirugía correctora.

comentarIos

Ante un neonato con genitales ambiguos debemos so-
licitar una analítica sanguínea con perfil hormonal, una 
ecografía abdominal y un cariotipo a la espera de los 
resultados del cribado neonatal, para evitar la incorrecta 
asignación de sexo. Si sospechamos una HSC es impor-
tante iniciar precozmente tratamiento sustitutivo para 
evitar una crisis de pérdida salina en formas graves.
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Encefalopatía epiléptica 
con hemiparesia reincidente

T. Moliner Morón, M. V. Fariña Jara, C. Galindo García, A. López Lafuente, L. Monge Galindo, J. López Pisón 

Unidad de Neuropediatría. Hospital Infantil Miguel Servet, Zaragoza

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2022; 52: 206]

IntroduccIón

Descrita por primera vez en 2018, la mutación del gen 
RHOBTB2 presenta un amplio espectro clínico con he-
miplejía, encefalopatía epiléptica y retraso del neurode-
sarrollo.

caso clínIco

Niño de 8 años con variante de novo en heterocigo-
sis missense en gen RHOBTB2 (MIM 607352). Cam-
bio de nucleótido c.1531C>T cambio de aminoácido 
p(Arg511Trp). Presenta trastorno del neurodesarrollo 
precisando educación especial y, epilepsia de inicio antes 
del año, en tratamiento con ácido valproico desde los 3 
años tras status epiléptico. Además de discinesias paroxís-
ticas desde el año de edad, más claras desde inicio de la 
marcha con buena respuesta a oxcarbamacepina a dosis 
baja desde los 6 años. Padece episodios encefalopáticos 
con hemiparesia derecha a los 3 y 8 años, tratados con 
metilprednisolona IV a 30 mg/kg/día durante 5 días, en la 
resonancia magnética presenta edema cerebral y altera-

ción de señal extensa visible en la secuencia Flair, funda-
mentalmente cortical en hemisferio cerebral izquierdo y, 
posterior atrofia del hipocampo izquierdo.

Acerca de su neurodesarrollo: sedestación 15 meses, 
deambulación 5 años; solo pronuncia bisílabos repetitivos. 

El síndrome asociado a la mutación RHOBTB2, con 
grave trastorno del neurodesarrollo con discapacidad in-
telectual, microcefalia, retraso en alcanzar los hitos mo-
tores, epilepsia desde primeros años de vida y discinesias 
paroxísticas, puede asociar episodios encefalopáticos agu-
dos con edema cerebral

comentarIos

Los avances en la secuenciación del exoma han permi-
tido diagnósticos imposibles previamente, y el mejor 
conocimiento de la evolución natural de los problemas 
asociados a mutaciones específicas. En las encefalopatías 
epilépticas debe plantearse que no todo son crisis epilép-
ticas, deben diferenciarse de las discinesias paroxísticas, 
frecuentemente asociada.
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Presentación inusual de un trastorno común

A. M. Fuentes Vidal, M. Hortal Briz, A. Jordan Mena, P. Huerta Blas, S. Congost Marín, L. Belenguer Pola

Hospital Clínico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2022; 52: 207]

IntroduccIón

La Vasculitis IgA (IgAV) o Púrpura de Schönlein-Henoch 
es la vasculitis sistémica más común en la infancia, carac-
terizada clínicamente por púrpura palpable, artralgias o 
artritis, dolor abdominal y afectación renal. Sin embargo, 
otras complicaciones menos frecuentes como la afecta-
ción testicular, se evidencia en 1 de cada 5 pacientes mas-
culinos, siendo la inflamación y el dolor testicular la forma 
de presentación más frecuente.

caso clínIco

Presentamos el caso de un adolescente de 12 años, con 
cuadro compatible de IgAV, traído a urgencias por le-
siones eritemato-violáceas en extremidades inferiores y 
tronco, dolor abdominal y dolor testicular difuso de 24 
horas de evolución. Auto-test de Gripe A positivo 3 días 
antes. Sin otra sintomatología asociada.

A la exploración física se evidencian lesiones purpú-
ricas no palpables en cara medial de ambos pies, que 
desaparecen a la vitopresión, así como lesiones purpú-
ricas palpables en cara medial de rodillas, zona lumbar, 
región suprapúbica, glútea y lumbar. Exploración de 
genitales externos masculinos normal, salvo dolor a la 
palpación difusa de ambos testes. Resto de exploración 
si hallazgos.

En Urgencias se extrae analítica sanguínea con perfil 
renal sin alteraciones destacables, y se solicita ecografía 
testicular informada como normal. Se realiza PCR de virus 
respiratorios, donde se confirma infección por Gripe A, así 
como serologías y frotis faringoamigdalar negativos. Ante 

sospecha clínica de IgAV asociando dolor abdominal, se 
decide ingreso en planta e inicio de corticoterapia intrave-
nosa por dolor abdominal intenso y afectación testicular. 
Durante su ingreso presenta mejoría clínica de las lesiones 
cutáneas, así como del dolor abdominal y testicular. Sin 
aparición de nueva sintomatología. Controles analíticos 
incluido perfil renal sin alteraciones reseñables. Dada la 
evolución clínica y analítica se decide alta a domicilio.

comentarIos

El pronóstico de la IgAV en los niños es por lo general 
favorable. Sin embargo, aunque los rasgos clínicos carac-
terísticos son bien conocidos, es posible que no estemos 
familiarizados con complicaciones menos comunes y gra-
ves como lo es la afectación escrotal, siendo el edema y/o 
dolor testicular la forma de presentación más común. A 
todo paciente masculino con sospecha de IgAV y afec-
tación testicular se le debe realizar una exploración cui-
dadosa del área genital, así como una ecografía testicular 
para excluir condiciones que comprometan el flujo san-
guíneo testicular, puesto que, similar al riesgo de invagina-
ción en la afectación gastrointestinal, la vasculitis testicular 
puede conllevar a una torsión testicular. En cuanto al tra-
tamiento, en la mayoría de los casos es una enfermedad 
autolimitada sin tratamiento específico. Sin embargo, los 
signos y/o síntomas escrotales mejoraron con el uso de 
corticoterapia de forma precoz. Presentamos una mani-
festación inusual de un trastorno pediátrico relativamente 
común, siendo nuestro objetivo resaltar la importancia de 
la IgAV como diagnóstico diferencial en el manejo del es-
croto agudo en un paciente pediátrico
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Astenia, debilidad y... ¿Algo más?

V. Gimeno-Hernández Garza, S. Miralbés Terraza, M. Medrano San Ildefonso, L. Monge Galindo, 
B. Salinas Salvador, M. Vázquez Sánchez 

Hospital Universitario Miguel Servet, Zaragoza

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2022; 52: 208]

IntroduccIón

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es una vasculopatía sis-
témica autoinmune que afecta predominantemente a piel 
y músculo.

caso clínIco

Paciente de 12 años con debilidad y mialgias de extre-
midades que aumentan con la movilización e interfieren 
en la vida diaria con empeoramiento progresivo, desde 
hace 3 meses tras dos episodios de faringoamigdalitis.  
Ambulatoriamente se realiza analítica con creatinfosfoqui-
nasa (CK) de 1176 U/L con sospecha diagnóstica inicial 
de miositis postinfecciosa pero dada la evolución tórpida 
se deriva para ingreso. En la anamnesis detallada refieren 
además episodios de enrojecimiento de manos, codos y 
edema palpebral.  En la exploración se objetiva disminu-
ción de fuerza proximal de extremidades y flexores de 
cuello, (MMT*-8 34/40), claudica al dar palmas por enci-
ma de la cabeza, necesita apoyo para levantarse del suelo, 

eritema violáceo lineal en parpados superiores y pápulas 
hiperqueratósicas en codos. En estudio complementario 
se objetiva elevación de CK y velocidad de sedimentación 
globular (VSG), patrón miopático en electromiograma 
y alteraciones en la capilaroscopia. Se establece el diag-
nóstico de DMJ, con realización de biopsia muscular que 
apoya el diagnóstico. Se inicia tratamiento con prednisona 
1 mg/kg/día y metotrexato con mejoría progresiva que 
permite suspender los corticoides, estando asintomática 
en la actualidad.

comentarIos

Mediante el caso expuesto queremos poner de manifies-
to la importancia de una detallada anamnesis y explora-
ción, buscando lesiones cutáneas en cuadros clínicos de 
debilidad muscular proximal, simétrica y explorando la 
fuerza muscular sistemáticamente utilizando escalas como 
el MMT-8 y sospechar la DMJ como causa más frecuente 
de miopatía inflamatoria en la infancia.

*manual muscle testing    
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Dolor en fosa iliaca parece, apendicitis no es

E. Galindo Lalana, E. M. Llena Angulo, M. Hortal Briz, R. Lanuza Arcos, M. del R. Amiguet Biain, A. Escribano García

Hospital Clínico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2022; 52: 209]

IntroduccIón

El dolor abdominal es un motivo frecuente de consulta 
en pediatría. Debido al amplio diagnóstico diferencial y el 
complejo abordaje inicial, resulta fundamental realizar una 
adecuada anamnesis y exploración física para lograr un 
acertado diagnóstico.

caso clínIco

Se presenta el caso de una adolescente de 13 años 
con antecedentes personales de pubertad precoz con 
menarquia a los 10 años, que es derivada a urgencias des-
de su centro de salud por presentar dolor abdominal en 
fosa iliaca derecha de 5 días de evolución. Afebril y sin 
otra clínica acompañante. En exploración física destaca 
defensa abdominal a nivel de fosa iliaca derecha sin otros 
hallazgos. Ante la clínica presentada, se solicita analítica 
sanguínea en la que destaca leucocitosis con neutrofilia 
con elevación de reactantes de fase aguda y una ecografía 
abdominal con hallazgo sugestivo de colitis inespecífica en 
ciego y leve inflamación de íleon terminal. Dada la persis-
tencia de la clínica y los hallazgos analíticos y ecográficos, 
se decide ingreso para completar estudio y continuar tra-
tamiento analgésico.

Reinterrogando a la paciente, refiere última mens-
truación más cuantiosa y duradera y relaciones sexuales 
habituales desde hace varios meses. A las 24 horas de su 

ingreso y dada la persistencia de la clínica abdominal, se 
decide realizar interconsulta al servicio de Ginecología. 
En ecografía transvaginal se observan imágenes paraová-
ricas compatibles con abscesos tubáricos. Ante la sos-
pecha de enfermedad inflamatoria pélvica (EIP), se inicia 
tratamiento antibiótico intravenoso y se extrae muestra 
genital con hallazgo de Chlamydia trachomatis y Neisseria 
gonorrhoeae.

comentarIos

La enfermedad inflamatoria pélvica es la infección del 
tracto genital superior pudiendo encontrarse en diferen-
tes fases evolutivas y localizaciones. Es más frecuente en 
mujeres adolescentes y jóvenes por su relación con infec-
ciones de transmisión sexual, siendo las más frecuentes 
las provocadas por N. Gonorrhoeae y C. Trachomatis. El 
diagnóstico suele resultar complicado por los síntomas 
inespecíficos que presentan las pacientes, siendo el dolor 
abdominal en hipogastrio y las hemorragias irregulares los 
más frecuentes. Los hallazgos clínicos y analíticos compa-
tibles, así como un alto grado de sospecha son los que 
deben orientar hacia esta posibilidad diagnostica ya que 
el retraso de la misma se relaciona con la aparición de 
secuelas a largo plazo. El tratamiento de la EIP se basa 
en el tratamiento antibiótico, inicialmente recomendado 
por vía intravenosa pudiendo continuar posteriormente 
vía oral.
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Dolor abdominal de origen no visceral  

S. Miralbés Terraza, A. Frías Herrero, A. Salinas Uhalte, S. Buereba Herrando, A. Martín Costa  

Hospital Universitario Miguel Servet, Zaragoza

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2022; 52: 210]

IntroduccIón

El dolor abdominal es una causa muy frecuente de con-
sulta en pediatría, pero no siempre su origen es visceral. 

caso clínIco

Se presentan dos casos clínicos de ACNES (síndrome de 
atrapamiento de la rama cutánea del nervio intercostal) 
con evolución favorable tras infiltración local de corticoi-
de y anestésico. 

– Mujer de 14 años con dolor abdominal de un año 
de evolución localizado en fosa iliaca derecha (FID) 
que empeora con el esfuerzo físico. Como único 
hallazgo se encuentra un quiste de ovario derecho 
del cual se interviene sin mejoría, por lo que final-
mente ingresa para estudio. A la exploración im-
presiona de dolor de la pared abdominal. Se realiza 
interconsulta a la Unidad del dolor que coincide 
con el diagnóstico de un posible ACNES. Tras el 
tratamiento mediante infiltraciones de anestésico 

local y corticoide en el punto gatillo la paciente re-
fiere notable mejoría. 

– Varón de 14 años con antecedente de apendicec-
tomía hacía 2 años que ingresa por dolor abdo-
minal en FID de tipo continuo, de baja intensidad. 
Mejoría con el reposo y el decúbito. Destaca un 
abdomen blando y depresible, doloroso de forma 
difusa, más marcado en FID. Se realizan diferentes 
pruebas complementarias con resultados anodinos. 
Llama la atención la localización precisa del dolor a 
punta de dedo, con signo de Carnett positivo. Da-
das las características clínicas del dolor se plantea el 
diagnóstico de ACNES, se contacta con Unidad del 
dolor, realizando bloqueo semilunar con evolución 
satisfactoria.

comentarIos

En casos de dolor abdominal crónico se debe pensar en 
patología de la pared abdominal ya que su infradiagnósti-
co es causa frecuente de iatrogenia. 
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