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Calidad de vida en pediatría 483VOL. 59 Nº6, 2003

INTRODUCCIÓN
Calidad de vida (CV) es un aspecto relativamente nue-

vo, aunque algún antecedente remoto no falta. En los tra-
tados de pediatría más recientes y más utilizados sólo se alu-
de a CV de pasada. Ciertamente en todas las épocas el
pediatra ha debido luchar por una mejor CV del niño, con
medidas directas o indirectas. En realidad es uno de los ob-
jetivos de la pediatría. Sin embargo, es ahora cuando el con-
cepto de CV aparece como una preocupación creciente.

DEFINICIÓN
Aunque interese más al pediatra la calidad de vida rela-

cionada con la salud (CVRS), no deja de preocuparse por
la CV ambiental (ciudad, casa), como la misma calidad de
los servicios asistenciales.

No es fácil de definir el concepto de CV(1), pero sí hay
consenso en que debe abarcar las condiciones biofisiológi-
cas y las sociales necesarias para permitir una vida humana
normal en su amplio sentido, independiente o autónoma,
con posibilidad de relacionarse, moverse, hablar o conocer.

La creciente difusión de todo lo referente a CV es con-
secuencia del desarrollo científico sanitario y médico, pero
asimismo del tecnológico y económico, apreciado de forma
evidente en los países de renta elevada. Así, de una exigen-
cia cuantitativa, como tener de todo y una larga vida, se pa-
sa a otra cualitativa: no basta con sobrevivir, hay que vivir

bien. La cantidad puede ser determinada mejor con una se-
rie de datos objetivos como la renta per capita, mientras que
la calidad tiene un componente más subjetivo, como puede
ser el nivel de felicidad personal(2-6).

PANORAMA DE LA CALIDAD DE VIDA
Hay que anotar el impacto del profundo y acelerado

cambio sociocultural y sanitario, donde los viejos proble-
mas van desapareciendo para dar lugar a otros más nuevos
o renacidos.

Cambian las enfermedades, el ambiente, las demandas
y exigencias sanitarias y, por supuesto, los enfermos y los
responsables de la salud. También cambia el orden de im-
portancia de los síntomas, de manera que el viejo temor a
la fiebre, diarrea o tos, deja paso a esa nueva epidemia que
es el dolor. Interesa subrayar este ejemplo por tratarse de
una perturbación que condiciona seriamente la CV. Cuan-
do el dolor es crónico pierde su valor como signo de alar-
ma o centinela de la salud para convertirse en un círculo vi-
cioso, que deteriora progresivamente la vertiente física y
la psíquica de la persona.

Expresión de este cambio es la predicción de la OMS so-
bre las que serán causas principales de mortalidad para
los niños que ahora nacen en Europa cuando alcancen el
año 2020. Advierte que pasados estos 20 años la mortali-
dad dependerá de patología no transmisible, como las car-
diovasculopatías y neoplasias, donde influye tanto el factor
genético como el ambiental. Irán seguidas por los trastor-
nos psicopatológicos, los accidentes (primera causa en ni-
ños) y la violencia con todas sus manifestaciones desde el
homicidio y suicidio hasta el maltrato, cuyas semillas están
en el desequilibrio social, la competitividad creciente, la po-
breza y la mala intervención de los adultos.

Se añaden la drogadicción, la patología degenerativa del
SNC, la osteoporosis y otros procesos osteoarticulares, me-
tabolopatías como diabetes o las hiperlipidemias y, todavía,
las anomalías congénitas.
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No es difícil deducir que la CV del adulto es y seguirá
siendo influenciada de forma poderosa por lo que se haga
o se deje de hacer en la edad pediátrica, incluso antes del
nacimiento. La desnutrición fetal y neonatal predisponen a
la diabetes, hipertensión arterial o hipercolesterolemia, y la
masa ósea se constituye durante las dos primeras décadas
de la vida, surgiendo una vez más el concepto del niño co-
mo padre del hombre. Por supuesto, el desarrollo psicoso-
cial puede ser influenciado de manera temprana y durade-
ra ya que, a diferencia del crecimiento, no acaba nunca y en
cada edad tiene su correspondiente expresión.

Si se desea contribuir a mejorar la CV, es preciso to-
mar buena nota de esta perspectiva. El pediatra debe adap-
tar su formación y su actividad diagnósticas, preventiva y
terapéutica, a lo que puede suceder y a lo que está ocurriendo
ahora, con un telón de fondo donde se puede destacar el
cambio demográfico, con envejecimiento de la población
y el mejor conocimiento de la genética y su interacción con
los factores ambientales.

NUEVOS PELIGROS PARA LA CALIDAD DE VIDA
El esfuerzo para conseguir una buena CV debe consi-

derar a continuación la conveniencia de consolidar el avan-
ce conseguido y estar siempre atento a los nuevos retos en
la patología pediátrica. Entre ellos no han desaparecido ni
desaparecerán las infecciones. Un hecho a destacar es el au-
mento de la patología debida a hipersensibilidad inmuno-
lógica como es el asma bronquial o las enfermedades au-
toinmunes, a las que se incorporó la enfermedad de
Kawasaki. Esto sucede de forma paralela a la desapari-
ción de la vieja patología infecciosa, la mejoría del nivel so-
cioeconómico y la expansión del calendario vacunal, que
ofrece la posibilidad de eliminación o erradicación, junto a
todo lo dicho de la varicela o las infecciones por hemófilus,
meningococo y neumococo.

La patología nutricional presenta el reto de una obesi-
dad infantil creciente, que en pocos años ha pasado en Es-
paña del 5 al 10% de la población pediátrica, y en el ex-
tremo opuesto el peligro de la anorexia nerviosa en la
adolescencia.

Sobre la patología tumoral prevista sólo agregar que au-
menta el número de adultos supervivientes de una neopla-
sia infantil: por ahora uno de cada 900, con posibles con-
secuencias negativas para la CV.

Por encima de todo va predominando la patología psi-
cosocial, que configura en buena medida la nueva morbi-
lidad. La violencia, el maltrato y el abuso sexual, cuya se-
milla se puede ver igualmente en la familia, la escuela o la
ciudad, sin olvidar algún papel del propio niño y adoles-
cente, que también son hijos de su tiempo y de sus propios
actos. Junto a ellos, los accidentes y sus secuelas, como la
paraplejía y el traumatismo craneoencefálico, cuya influencia
en la calidad de vida no es necesario ponderar, lo mismo que

el papel de la drogadicción, el fracaso escolar, el síndrome
de déficit de atención con hiperactividad, el estrés y la de-
presión, que parecen inseparables en la vida de la ciudad
moderna.

Se destacará, como más próxima al pediatra general,
la progresiva problemática derivada de la patología cró-
nica, en la que se debe incluir la derivada de malforma-
ciones. A pesar de tanto control prenatal, todavía nacen
hasta un 3% de niños con algún defecto congénito, que
puede ser causa de trastorno sensorial (vista, oído), inva-
lidez o deficiencia mental. Por su parte, las enfermedades
crónicas tienden a predominar paradójicamente como
resultado, en buena medida, del mismo avance terapéuti-
co, de modo que está próxima la situación de más pobla-
ción enferma crónica que sana, lo que hace peligrar igual-
mente la calidad de vida. 

INFLUENCIA DE LA ASISTENCIA PEDIÁTRICA
A todo lo citado, habría que sumar la afectación de la

calidad de vida como resultado de la propia actuación pre-
ventivo-terapéutica, ya que actúa sobre el principal conte-
nido intrínseco de la CV, el estado de salud. Entre otros mo-
tivos de reflexión se podrían considerar: 

1. Posible abuso de la actuación hospitalaria. 
2. Predominio de la atención por especialistas en per-

juicio de la asistencia integral por el pediatra general. 
3. Trabajo en equipo, de conocidas ventajas, pero con

algún inconveniente, como la tendencia a la excesiva tec-
nificación y deshumanización, lo mismo que el trabajo
multidisciplinario, igualmente impuesto en la promoción
de la calidad de vida en la enfermedad crónica o familia
con necesidades especiales, donde el pediatra debe justifi-
car su papel de líder, por su formación y largos años de-
dicado a comprender al niño sano y al enfermo. Por el con-
trario, no aprovechará la actuación multidisciplinaria para
que otros se ocupen de los problemas incómodos o no or-
gánicos. 

4. Retraso en captar las necesidades y demandas de sa-
lud del niño y adolescente. Es preciso reconocerlas pron-
to, lo mismo si se refieren al país, la ciudad, la familia o el
propio niño. Por ello se debe sintonizar culturalmente con
el ambiente próximo donde se practica la pediatría.

5. Yatrogenia. Es un gran capítulo que resulta ante to-
do de la aplicación de los métodos diagnósticos y terapéu-
ticos, cada vez más eficaces, pero progresivamente más agre-
sivos o invasores. Cada vez se recurrirá más a la nueva
genética de indudable influencia en la CV, cuando se lleva
el diagnóstico a la etapa prenatal o al determinar un gen pa-
tógeno, por ejemplo, el determinante del cáncer de ovario
(BRCA 1), de mama (BRCA 2), o del carcinoma del tiroi-
des (prooncogén RET mutado), ya que implica la extirpa-
ción de la glándula según se viene haciendo para la tiroidea
a los 2 años de edad.
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En cuanto a la yatrogenia propiamente dicha no es ne-
cesario insistir, ya que en un alto porcentaje de consultas
médicas puede ser apreciada en sus múltiples manifestacio-
nes(2).

DETERMINANTES DE LA SALUD
Intervienen los ya citados: la asistencia sanitaria, de cu-

yo progreso el pediatra ha sido no sólo testigo sino prota-
gonista, y la genética, que actuaría siempre al menos co-
mo predisponente. Pero hay otros factores extrínsecos:

- Estilo de vida. Comprende la respuesta y actitud del
niño ante la vida, como resultado del estímulo continuado
del ambiente. Se considera que un estilo de vida saludable
en el niño debe comprender:

• Familia estable. A ser posible con más de un hijo
y mejor de tipo nuclear o convencional, que ha de-
mostrado correlacionar de forma positiva con el
nivel sanitario individual, familiar y de la comuni-
dad, en cuanto en ella se cumple mejor la norma-
tiva preventiva y el eventual tratamiento, además
de proporcionar compañía y afecto. 

• Alimentación correcta. Es decir, suficiente, equili-
brada, no excesiva, evitando errores más que ca-
rencias, aunque no es rara la deficiencia en algún
oligoelemento como hierro, selenio o vitamina (B,
ácido fólico), resultado de la tendencia, por ejem-
plo, a la dieta vegetariana.

• Higiene escolar. Enfocada correctamente en su sen-
tido actual, no a la detección de patología orgá-
nica sino a la adaptación psicosocial. Su influencia
en la CV del escolar es lógica, tanto en el sentido
de la estructura física donde pasa gran parte de su
vida, como en la calidad y cantidad del trabajo es-
colar, la relación con el profesorado o la distan-
cia que existe entre vivienda y escuela.

• Salud mental. Su cuidado es tan importante co-
mo el de la salud corporal, evitando los ladrones
de la felicidad, como son el estrés, el dolor, el mie-
do, la depresión o el odio. Por el contrario, se de-
be permitir que la resiliencia ejerza su papel pro-
tector y superador de la adversidad.

• Evitar tabaco, alcohol y drogas. Su efecto en la CV
es evidente a corto o a largo plazo. El peligro co-
mienza en la edad escolar y en ella debe también
comenzar la prevención, empezando con el ejem-
plo del adulto. 

• Profilaxis de las enfermedades orgánicas. Los pro-
gramas son numerosos y adaptados a cada etapa
de la infancia, como señalan las guías anticipato-
rias. Baste recordar la prevención de enfermedades
infecciosas y de los accidentes.

• Actividad física. Es fundamental y debe ser practi-
cada desde los primeros días de vida, no sólo por

el efecto físico demostrado, sino por su acción esti-
mulante general. Comprende esta actividad física
tanto el simple ejercicio como fuente de salud, como
el juego, por lo que la declaración de los derechos
del niño dice que “debe disfrutar plenamente de jue-
gos y recreaciones”. Con el tiempo se transforma en
gimnasia o deporte, que son el mejor tónico para
el escolar y el adolescente. El ejercicio físico mejora
la función cardiovascular, la respiratoria y el meta-
bolismo (descenso de glucosa, elevación de HDL),
lo mismo que una serie de factores psicosociales.

CALIDAD DE VIDA Y VIVIENDA
El microambiente de la vivienda condiciona de manera

inmediata la CV del niño. Es uno de los capítulos de la eco-
patología que más interesan en pediatría, sin dejar de pre-
ocuparse por el deterioro ecológico que afecta a todo el pla-
neta. En la propia vivienda pueden confluir diversos factores
nocivos que la hacen inadecuada o patógena, con un 25%
más de morbilidad de la esperada. No hay que olvidar fac-
tores nocivos clásicos y persistentes como el hacinamiento
o el humo, destacando el tabaco. Otros de conocimiento
más reciente son el aire acondicionado (Legionella, Asper-
gillus) y los nuevos materiales de construcción si contie-
nen asbesto, desprenden formaldehído o radiación radón.
El resultado patológico será una frecuente enfermedad res-
piratoria (faringitis, sinusitis, tos, asma), dermatológica (pru-
rito, eccema) y neuropsíquica como cansancio, ansiedad,
bajo rendimiento escolar, trastorno del sueño o, simple-
mente, tendencia a la hipersensibilidad e hiperalgesia, con-
virtiendo al niño en un ser vulnerable y de baja CV.

CIUDAD Y CALIDAD DE VIDA
En la ciudad vivirá la mayor parte de la población, cu-

ya calidad de vida dependerá de la situación de este meso-
ambiente. Se acepta un progresivo deterioro de la ciudad,
con participación de:

- Contaminación del aire. Es paralela a la morbimor-
talidad respiratoria a través de la acción nociva del CO,
CO2, SO2, tabaco y demás contaminantes procedentes de la
industria, de la combustión de petróleo y de los aparatos
domésticos.

- Contaminación hídrica. En nuestro medio rara vez se-
rá de tipo bacteriano, pero sí por contaminación química
por contener mercurio, aluminio, cadmio, nitrato, plomo o
algún insecticida.

- Contaminación acústica. Está demostrado su efecto
dañino paralelo al incremento de decibelios y causado por
las alarmas, sirenas y vehículos hasta la música, donde el
daño puede afectar no sólo al oído sino, tal vez, a la con-
ducta neuropsíquica.

- Contaminación lumínica. El exceso de iluminación
puede tener un efecto nocivo sobre la CV. Menos conocido
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y tal vez de mayor impacto en la CV es lo que se puede de-
nominar como contaminación visual, cuando el entorno re-
sulta agresivo por el estilo de los edificios, carteles de anun-
cios, abundancia de luces de neón, mobiliario urbano ausente
o inapropiado y el mismo diseño de nuestra calle, plaza o
jardín.

- Contaminación de los medios de comunicación. El
ejemplo principal todavía es la TV, en la que influye peli-
grosamente más la cantidad que la calidad, con el deterio-
ro de la CV consiguiente a través del sedentarismo o del fo-
mento de la violencia. Pero cuando se empieza a luchar
contra la teleadicción surgen el vídeo, el videojuego o In-
ternet con el síndrome de la ciberpatía.

- Contaminación por radiación. Ha disminuido el pe-
ligro de la radiación ionizante como los rayos X y los isó-
topos, pero aparecen nuevas noxas con la destrucción de
la capa de ozono y aumento de la radiación ultravioleta.
Se agrega la nueva polémica de la radiación electromag-
nética.

Conocido qué es la CV y el porqué de su interés cre-
ciente, es el momento de pasar a su estudio individual, lo
que puede ser una valiosa tarea tanto en la pediatría hos-
pitalaria como en la de atención primaria(7-11). 

CALIDAD DE VIDA NEONATAL
Así como la mortalidad infantil, de 28 días a un año

de edad, está muy influenciada por las condiciones socio-
sanitarias o indicadores de salud, la neonatal depende an-
te todo del progreso terapéutico y tecnológico, desde el con-
trol minucioso de la gestación hasta la complejidad de los
procedimientos en la unidad de cuidados intensivos. La CV
en el periodo neonatal fue la primera planteada, cronoló-
gicamente, en el campo de la pediatría. En este caso la bio-
ética se une a la estadística para aconsejar en la actuación
terapéutica, si bien la decisión última corresponde al pe-
diatra responsable, una vez obtenido el consentimiento
debidamente informado. Aquí resulta especialmente evi-
dente la antinomia: duración de la vida frente a la calidad
de vida, con discrepancia frecuente tanto en el personal mé-
dico como en la familia. 

Aunque el consenso no sea universal, se acepta que si la
edad gestacional es menor de 23 ó 24 semanas y el peso,
menor de 500 g, no se debe adoptar una conducta tera-
péutica activa, así como es preferible no iniciar el trata-
miento a suspenderlo.

¿Cómo decidir el nivel de calidad de vida en un caso de-
terminado? El diálogo entre personal médico y familia de-
be considerar: si el niño necesitará de manera imprescindi-
ble (dependencia) de cuidados médicos obligados, si puede
tener una vida independiente, llegando o no a ser autosu-
ficiente, si tendrá capacidad de relación difícilmente conse-
guida en una deficiencia mental grave o si se debe esperar
un intenso sufrimiento físico o mental(12,13).

CALIDAD DE VIDA POSTNEONATAL
Se puede plantear:
- Según la patología. Es la cuestión que al pediatra pre-

ocupa más directamente, en especial en todo lo referente a
la enfermedad crónica, incluida la tumoral(14).

- Ante un método diagnóstico. Cuando sea de naturale-
za agresiva, desde una punción lumbar o esternal hasta un
cateterismo, pasando por una toracocentesis o un diagnós-
tico por imagen, que requiera inmovilidad y aislamiento.

- Procedimiento terapéutico. Puede interferir la CV, lo
mismo sea quirúrgico como médico, según es el caso co-
nocido de la quimioterapia oncológica. El mismo ingreso
hospitalario, y más aún en una unidad de cuidados intensi-
vos, deteriora la CV a pesar del esfuerzo personal de pe-
diatría y enfermería(15).

CALIDAD DE VIDA RELACIONADA CON LA SALUD
Aunque la CV puede plantearse en diversos planos o eco-

sistemas, en medicina destaca la CVRS o calidad de vida re-
lacionada con la salud, incluyendo la salud funcional ob-
jetiva, la percepción de una buena salud, la habilidad para
competir, la posibilidad de relacionarse, la satisfacción con
la vida llevada y, en suma, la felicidad. Esto lo valoraba de
alguna forma el antiguo pediatra clínico, procediendo tal
vez de manera empírica o intuitiva. Ahora se plantea una
actuación más formal, científica y objetiva con fundamen-
to en la evidencia e incluso en la excelencia. Para ello se tie-
ne en cuenta no sólo la opinión del médico, sino la del equi-
po de salud, la de la familia y, por supuesto, la del propio
paciente, posible en pediatría en el escolar y adolescente. Y
en todo caso considerando tanto el aspecto físico de la en-
fermedad como el emocional y la repercusión en la familia,
en la comunidad y, más aún, la proyección en el futuro.

¿Cómo estudiar la CVRS? Primero se hicieron cuestio-
narios o sistemas de puntuación basados en la sintomato-
logía clínica o en la capacidad física. Después se valoró la
repercusión psicosocial, con ampliación progresiva, de mo-
do que el estudio de la CVRS viene a ser una interfase en-
tre medicina y psicología, no sorprendiendo la existencia de
una multitud de métodos para su estudio, a lo que hay que
sumar el esfuerzo para adaptarlos a nuestro medio y a la
edad pediátrica. Existen unos métodos genéricos que pre-
tenden valorar la CVRS de modo global. Otros se consi-
deran específicos, en cuanto se adaptan a una determina-
da enfermedad(16-19).

MÉTODOS GENÉRICOS
Son cuestionarios multidimensionales que sintonizan

muy bien con el renacido concepto de atención integral al
niño sano y el enfermo, permitiendo en primer lugar dis-
tinguir uno de otro. De acuerdo con lo definido, deben com-
prender aspectos de salud física, es decir, la salud general,
autosuficiencia o vida independiente, actividades ordina-
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rias, ejercicio o deporte. Se incluyen además la sintomato-
logía, de la que no se puede prescindir, valorando el nú-
mero e intensidad de trastornos, recaídas o crisis, y la in-
fluencia del tratamiento. Ejemplo destacado es el PedsQL,
que tiene 45 ítems, es aplicado por el entrevistador o por el
paciente en su caso y donde responden el niño y los padres.
Se considera en la actualidad como práctico, factible, bre-
ve y válido.

Se completarán los cuestionarios con la importante re-
percusión social como es: actividad social, dinámica fami-
liar, vida diaria, fundamental actividad escolar, repercusión
sobre la vida de los padres (por ejemplo, el tiempo extra que
requiere el cuidado del niño crónicamente enfermo), los pro-
blemas económicos, con lógica sobrecarga que requiere ayu-
da, y la repercusión sobre el entorno social. Ejemplo de cues-
tionarios con suficiente atención a esta vertiente social son
el mismo PedsQL y el CHQ (Child Health Questionnai-
re). El segundo tiene tres versiones, abarcando 14 dimen-
siones y 87 ítems, a los que responden el niño y los padres.
Estos dos métodos superan a otros previos como el How
are you (HAY), el Sickness infant profile (SIP) y el Quality
of well-being scale, que parecen reflejar predominantemente
la disfunción orgánica y menos la adaptación psicosocial(20).

No debe olvidarse la alteración psíquica, a diferencia de
algún sistema de puntuación o score, ya que la enfermedad
crónica y su terapéutica dejan importante huella a este ni-
vel. Como aspectos psicológicos más destacados se consi-
derarán :

- Alteración del comportamiento y conducta.
- Situación de estrés y estado emocional.
- Perturbación creada en la familia, padres y hermanos.
- Pérdida de la autoestima.
- Deterioro de la imagen corporal.
Son cuestionarios que abarcan bien esta vertiente psí-

quica, de nuevo el PedsQL y uno dedicado al asma infantil,
el PAQLQ (Pediatric Asthma Quality of life Questionnai-
re), que es factible en nuestra población, tanto con finali-
dad clínica como de investigación, aunque se anota(21) la con-
veniencia de mejorar las instrucciones, lo que disminuiría
el porcentaje de preguntas no contestadas y el tiempo de re-
alización de la prueba.

CARACTERÍSTICAS BÁSICAS
Un cuestionario de CVRS en pediatría debe considerar:
- Realización como indicación principal en la enferme-

dad crónica.
- Adaptación a la edad: en el neonato y lactante utili-

zar el criterio clínico y estadístico, como se vio; en el pár-
vulo y el escolar se dará mayor valor a la información fa-
miliar; en el adolescente, utilícese ante todo su información.

- Enfoque amplio: físico, social y psíquico, evitando
dedicar poco tiempo o atención a las características psí-
quicas.

- Consideración del nivel familiar y sociocultural en
su amplio sentido general.

- Conocimiento previo del nivel de comprensión con
una prueba de lectura y comprensión.

- Control evolutivo para confirmar la alteración o ver
su cambio. Hay que insistir en que puede hacerse en la con-
sulta de atención primaria o en la del especialista y que
supone una prueba más para conocer la evolución intrín-
seca de la enfermedad y la eficacia de un tratamiento.

OTROS CUESTIONARIOS GENÉRICOS
Están basados en signos y síntomas: 
WHOQ (de la OMS), CHCQ (Child Health Care Ques-

tionnaire) y el FSI (Functional Severity Index).
Conceden, además de los mencionados, atención a la

psicología: 
- CATIS (Child Attitude Toward Illness Scale) y el CBCL

(Child behavior Check list). 
Prestan buena atención a la familia o cuidadores: 
- QLFC (Quality of life factors) y el IFS (Impact on

family Scale).
Son integrados y adecuados para niños: el repetido

PedsKL (Pediatric Quality of Life Inventury), que además
es reciente (1999), el más reciente aún (2000) HRQOL (He-
alth Related Quality of Life), el CHAQ (Chilhood Health
Assessment Questionnaire), la forma abreviada del segun-
do citado, HRQL (Short form Health Related Quality of
Life), el CHQ (Child Health Questionnaire) y el CHIP-AE
para adolescentes, existente desde 1995 (Child Health and
Illness Profile-Adolescent Edition). Todavía se pueden citar
dos de los ya citados:

HAY y SIP, además de FSHR (Functional Status Measu-
re of Child Health), el basado en juegos PPSC (Play Perfor-
mance Scale for Children) y el QWBS (Quality of Well Being
Scale), todos con menos de 15-16 años de experiencia.

Predominan los estudios en adolescentes sanos y enfer-
mos, como población de riesgo, y se incluyen no sólo en-
fermedades crónicas generales como el SIDA, la invalidez
resultante de procesos adquiridos, accidentes y malforma-
ciones, sino también la calidad de vida durante los ensa-
yos clínicos(22-25).

Aplicaciones de los cuestionarios genéricos
Como ejemplos valen todavía los siguientes: CV en ni-

ño sano: en guardería y escuela, en el adolescente, en gru-
pos étnicos definidos (gitanos y otros), en el niño inmigrante,
en el hijo del divorcio o de la familia uniparental, en el re-
traso constitucional del crecimiento (aspecto muy contro-
vertido), en la pubertad retrasada o adelantada, o en el hi-
percrecimiento(26).

Aumentan, por supuesto, las posibilidades en otros as-
pectos de la patología pediátrica. Además de lo ya citado,
se pueden incluir: enfermedad celíaca, infecciones respira-
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torias recidivantes, obesidad, anorexia nerviosa, interven-
ción quirúrgica de diverso tipo, enuresis, infección urinaria
de repetición, malformación nefrourológica, nefropatía cró-
nica, cardiopatías diversas, enfermedad inflamatoria in-
testinal(27), displasias óseas, síndromes de Down, Klineferter,
Turner y otras cromosomopatías y, en suma, la hospi-
talización pediátrica(28). Para estimular al pediatra genera-
lista o de atención primaria se puede recomendar un co-
mienzo con el cuestionario P3C, sobre el que insisten Seid
y cols. al considerarlo práctico, factible y válido para me-
dir la opinión de la familia sobre la calidad de la asisten-
cia primaria, a partir de lo cual se puede aplicar el cuestio-
nario específico o especializado para la enfermedad que más
interese(29-32).

CUESTIONARIOS ESPECÍFICOS
Conforme se ha ido reuniendo experiencia en este tema,

van surgiendo cuestionarios específicos adecuados a cada tras-
torno patológico, sobre lo que se ofrecen algunos ejemplos.

Artritis idiopática juvenil
La también llamada artritis crónica idiopática con fre-

cuencia conlleva una importante afectación de la CV. En
principio se dio preferencia a la evaluación del daño orgá-
nico corporal, siguiendo con el estudio de la limitación fun-
cional, para pasar finalmente a la ponderación de la disca-
pacidad y CV. Cuestionarios específicos son:

- Juvenile arthritis functional status index (JASI)
- Juvenile arthritis quality of life questionnaire (JAQQ)
- Childhood arthritis health profile (CAHP)
Algunos clínicos prefieren utilizar un método genérico

como:
- Children health assessment questionnaire, con versión

en castellano (CHAQ)
- Child health questionnaire (CHQ)
Al aplicar este sistema de evaluación se comprueba una

vez más la estrecha relación mostrada con la evolución y
pronóstico, superando un parámetro clínico aislado no só-
lo la VSG, el número de articulaciones con limitación de
la movilidad o con sinovitis activa. Es superior el estudio de
la CV, la evaluación global hecha por la familia y pacien-
te, así como la impresión clínica global apreciada por el pe-
diatra, aunque la discusión queda abierta.

Patología neurológica y muscular
Cuando es crónica y a menudo progresiva afectará de

manera importante a la CV. De ahí la aplicación frecuente
de cuestionarios específicos como el preparado por Herránz
y Casas para el niño epiléptico (CAVE) y el Quality of Li-
fe in Epilepsy Inventory for Adolescents, QOLIE- AD. Pue-
de ser útil también un método general como el conocido
Childhood Healthy Assessment Questionnary. Este enfo-
que recuerda lo asumido clásicamente por el pediatra y neu-

ropediatra en el control evolutivo del niño epiléptico: no
hay que puntuar sólo la cifra de medicamento en sangre, la
normalización del EEG y la total desaparición de las cri-
sis, sino la buena CV, con el medicamento menos agresivo
y a la dosis más baja posible(33-36).

Otros ejemplos de patología neuromuscular con afecta-
ción de la CV son: distrofia muscular progresiva, diversas
encefalopatías heredodegenerativas y los defectos del tubo
neural. 

PATOLOGÍA RESPIRATORIA CRÓNICA
Es manifiesta su repercusión general tanto a nivel físico

como psicológico, en cuanto un dato común suele ser la di-
ficultad para respirar, siendo objeto de especial atención en
la aplicación de cuestionarios de CV, en primer lugar para
la fibrosis quística y el asma.

Fibrosis quística
Se conocían sistemas de evaluación como el de Sh-

wachman-Kuliinczki con valoración de la sintomatología
clínica, nutrición, crecimiento, radiología de tórax y activi-
dad física. Actualmente el pronóstico y la CV han mejora-
do gracias al diagnóstico precoz, incluso prenatal o neo-
natal, y el tratamiento dirigido al control de la infección
broncopulmonar por Pseudomonas, si bien el trasplante pul-
monar se convierte al final en la única solución en espera
de la genoterapia. Lógicamente estos pacientes sufren el im-
pacto negativo del tiempo dedicado cada día al tratamien-
to y la penosa sintomatología de la afección. En los padres
preocupa tanto el pronóstico vital como la competitividad
en la edad adulta. Todo esto se valora bien con varios cues-
tionarios de calidad de vida(37-40): 

- El Quatity of Well- Being Scale está condicionado por
la función respiratoria y la capacidad de actividad física.

- El Sickness Impact Profile (SIP) investiga: deambula-
ción, movilidad, cuidado corporal, interacción social, co-
municación, conducta emocional, sueño, descanso, apetito,
actividades en casa, juegos y, en su día, situación laboral,
con buena correlación con la valoración clínico-patológica.

- El Health Related Quality of Life (HRQOL) deter-
mina bien el impacto de la enfermedad sobre la actividad
diaria, pero no se considera suficiente.

- Cuestionario más específico para la fibrosis quística
es el CFQOL (2000).

Asma bronquial
El progreso en el tratamiento patogénico y sintomático

mediante la vía inhalatoria ha mejorado indudablemente la
CV, pero la inmunoterapia puede ser necesaria lo mismo
que más de una limitación en la alimentación, régimen de
vida, vivienda, deporte o contacto con animales domésti-
cos, lo que influye en la CV junto a la conocida sintoma-
tología clínica.
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Hasta ahora, ha sido habitual valorar la gravedad del
asma infantil en función de la intensidad y frecuencia de las
crisis, desde leve (aparición de crisis cada 4-6 semanas) has-
ta grave con más de tres crisis a la semana, sintomatología
persistente en los intervalos, agravación con ejercicio lige-
ro y función respiratoria alterada de manera continua. Tam-
bién es conocida la exploración funcional respiratoria me-
diante espirometría y oximetría.

Se añade con interés creciente el estudio de la CVRS, con
diversos cuestionarios, de más utilidad a partir de los 7 años
cuando el niño puede leer, comprender y contestar las pre-
guntas incluidas. Entre los cuestionarios más difundidos(24,

41,42) destacan:
- Pediatric Asthma Quality of Life Questionnaire

(PAQLQ).
- EuroQOL-5D comprende una parte descriptiva so-

bre el cuidado personal, la movilidad, la actividad cotidia-
na, el malestar y la ansiedad o depresión. Se ofrece a con-
tinuación una escala visual analógica o “termómetro”: en
un extremo indica mejor estado de salud imaginable y en el
otro, peor estado de salud imaginable, señalándose entre ce-
ro y cien.

Otros métodos menos difundidos son el Short Form Ge-
neral Health Profile y el Nothingham Health Profile con
buena correlación para el volumen espiratorio máximo al
segundo, pero con alguna objeción para su aplicación pe-
diátrica. Lo mismo se puede decir del Living With Asthma
Questionnaire preparado para adultos. Al principio se uti-
lizaron cuestionarios de tipo genérico (Juniper 1992), pe-
ro desde 1997 se prefieren los específicos. Sin embargo,
no es una cuestión cerrada: es preciso seguir sumando ex-
periencias para confirmar el valor de cada uno, la selección
del mejor y la comparación con otros datos utilizados para
el control evolutivo de esta prevalente, pero en parte enig-
mática, enfermedad que es el asma bronquial.

Simplificar no siempre es posible ni conveniente, pero
disponer de un cuestionario principal con la mejor difusión
posible, al menos en el ámbito de cada país o cultura, per-
mitiría disponer de un instrumento de tanto valor como las
gráficas de crecimiento y nutrición. Para la diabetes melli-
tus infanto-juvenil podría ser el propuesto por Wake y
cols.(31), aunque la atención prestada a las características psi-
cológicas no parezca suficiente.

Oncología pediátrica
El tumor o la leucemia dejan de ser una enfermedad rá-

pidamente fatal para conseguir la curación en el 60-80% de
los casos, según el tipo de afección neoplásica, pagando, eso
sí, el precio de la cronificación y la agresión de especiales
métodos de diagnóstico y terapéutica, la punción ósea o
lumbar repetida o la quimioterapia endovenosa periódica,
con sus conocidos efectos secundarios, como la alopecia.
También aquí se han empleado varios métodos(43-50):

- El POQOL (Pediatric Oncology Quality of Life) “ca-
lidad de vida en oncología pediátrica” se considera desfa-
sado al no incluir aspectos derivados de la opinión del pro-
pio paciente. Lo mismo cabe decir de la escala HIV,
cuestionario citado entre los genéricos. Es mejor la escala
PIE (Perceived Illness Experience, percepción de la expe-
riencia sobre la enfermedad), si bien está limitada a un in-
tervalo de edad de entre 11 y 16 años.

Se prefiere por la mayoría la aplicación del Cuestiona-
rio PedsQL (Pediatric Quality of Life, calidad de vida pe-
diátrica, en su versión 4.0), que es de tipo general, pero apli-
cable a esta patología lo mismo que el de 1998 PCQLI
(Pediatric Cancer Quality of Life Inventory, cuestionario
de calidad de vida en cáncer pediátrico) o su versión poste-
rior (1999), el PCQL-32. Hay una versión española con las
siglas PEDQCOL. A veces se añade un complemento para
los familiares, como el LSSP-P (Life Situation Scale for Pa-
rents).

CONCLUSIÓN
No hay que dejarse deslumbrar por todo lo nuevo, sino

quedar, al contrario, alerta ante sus posibles inconvenien-
tes, entre ellos añadir una carga más al atareado pediatra.
Una objeción difundida acerca de los cuestionarios de CVRS
es la posible falta de objetividad, con incremento corres-
pondiente del componente subjetivo, según se ha ido vien-
do. Para obviar este serio obstáculo hay que procurar:

- Confección correcta del cuestionario, con los pasos
antes citados.

- Aplicarlo de manera adecuada al paciente y la fami-
lia, sin que vean en el papel escrito la falta de intercambio
oral de opiniones y de contacto humano. Para ello es ne-
cesario elegir el momento más oportuno.

- Buscar la colaboración de un equipo multidisciplina-
rio: junto al enfermo y sus padres, el pediatra y especialis-
ta, debe estar el personal de enfermería, que pasa muchas
horas cerca del niño enfermo crónico. 

Con estas premisas la pediatría moderna encuentra en
los cuestionarios escritos (WQ Written Questionnaires) un
instrumento más para perfeccionar los datos de la insusti-
tuible anamnesis y adaptar su actividad sanitaria a las nue-
vas demandas y preguntas, entre ellas la revalorización de
los nuevos aspectos psicosomáticos y psicológicos en toda
enfermedad, especialmente la crónica. Así, no sólo se co-
noce mejor al paciente y lo que puede necesitar en cada mo-
mento, sino que el cuestionario de CV se convierte en una
prueba más para estudiar tanto la eficacia de un tratamiento
como la evolución del proceso patológico.

Al tratarse de una cuestión nueva relativamente, la in-
formación es difusa y con orientación algo diversa. Es tam-
bién una obligación ir seleccionándola, para unificar crite-
rios y quedar únicamente con los métodos más representativos
y dignos de difundir.
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RESUMEN
Se presenta un estudio retrospectivo sobre las caracte-

rísticas clínicas y epidemiológicas de un grupo de niños con
aislamiento de poliovirus vacunales en muestras clínicas.
Durante el período 1997-2002 se han estudiado 29 casos
(20 niños y 9 niñas) con aislamiento de poliovirus vacu-
nales en muestras clínicas (frotis faríngeo y/o heces). Se han
observado dos grupos diferentes, uno con el aislamiento si-
multáneo de un virus respiratorio (VRS y/o adenovirus) y
otro con aislamiento exclusivo de los poliovirus. Desde el
punto de vista clínico, la presencia de los poliovirus en el
primer grupo (41,4%) es un dato casual (vacunación oral
reciente) y sin valor clínico en el proceso respiratorio. El
segundo grupo (58,6%) corresponde a niños recién vacu-
nados frente a la poliomielitis con manifestaciones se-
cundarias al proceso vacunal (fiebre y manifestaciones
gastrointestinales). Todos los niños han presentado buena
evolución a pesar de que el 38% precisó de ingreso hos-
pitalario. La próxima sustitución de la vacuna oral (ate-
nuada) frente a la poliomielitis por la vacuna parenteral
(inactivada) evitará la aparición de estos efectos clínicos se-
cundarios y la excreción continuada del propio virus al me-
dio ambiente.

Palabras Clave: Poliovirus vacunales; Vacunación antipo-
liomielitis; Efectos secundarios.

ABSTRACT
We report a retrospective study about the clinical and

epidemiological characteristics of a patients´group with

isolation of vaccine polioviruses in different clinical sam-
ples. In the period 1997-2002 we studied 29 patients (20
boys and 9 girls) with positive isolation of vaccine polio-
viruses in clinical samples (throat swab and/or feces). We
divided the patients in to different groups; one with the si-
multaneously isolation of other respiratory virus (RSV
and/or adenovirus), and other with the only isolation of
vaccine polioviruses. Clinically the isolation of vaccine po-
lioviruses in the first group (41.4%) was considered as no
signficant (associated to oral vaccination) and without any
clinical relevance in the respiratory disease. The second
group (58.6%) corresponds to patients with recent oral
vaccination against poliomyelitis with secondary gas-
trointestinal manifestations (fever and gastrontestinal). All
the patients presented a good clinical evolution although
38% were hospitalized. The future sustitution of the oral
poliomyelitis vaccine (attenuated) for the parenteral vac-
cine (inactivated) will prevent the detection of the side cli-
nical effects of the former and the excretion of the virus
to the environemtal. 

Key words: Vaccine polioviruses; Antipoliomyelitis vacci-
ne; Side effects.

INTRODUCCIÓN
Los diferentes serotipos del género Poliovirus son los

causantes de la poliomielitis epidémica y pertenecen a la fa-
milia Picornaviridae, que constituye un grupo vírico taxo-
nómicamente amplio y complejo que incluye, asimismo, los
géneros Coxsackievirus A, Coxsackievirus B, Echovirus y
Enterovirus(1,2). 

La poliomielitis es una enfermedad infecciosa epidémi-
ca de etiología viral que prácticamente ha desaparecido en
los países desarrollados, gracias al impacto de los progra-
mas masivos de vacunación(3,4). El año pasado la OMS cer-
tificó la erradicación de la poliomielitis de la Europa occi-
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dental, tras cuatro años de vigilancia intensiva a la búsqueda
de los casos infantiles de parálisis flácida. A pesar de ello la
vacunación frente a la poliomielitis debe continuarse en
nuestro país para seguir manteniendo las elevadas tasas de
cobertura que van a impedir la entrada y expansión de un
posible caso importado de poliomielitis(5,6).

La vacunación actual frente a la poliomielitis se reali-
za, desde casi sus inicios, con la vacuna atenuada (cepa
Sabin), que se administra por vía oral a los 2-4-6 ó 3-5-7
meses según los diferentes calendarios vacunales(5,6). La
administración oral de virus atenuados comporta la ex-
creción en las heces de estos virus y la posibilidad de ma-
nifestaciones gastrointestinales en el niño vacunado y la
infección por contigüidad a otras personas (amplificación
vacunal)(2,3,7,8). La excreción al medio ambiente de virus
atenuados es un problema añadido a este tipo de vacu-
nas(7-9).

Como consecuencia de ello, y a la no existencia de ca-
sos autóctonos desde hace años, nuestro país ha decido pa-
ra el año 2004 sustituir la vacuna oral por la vacuna inac-
tivada (parenteral) frente a la poliomielitis.

Antes de que se produzca este cambio hemos revisado
las características clínicas y epidemiológicas de un grupo de
niños en los que hemos aislado poliovirus vacunales en al-
guna muestra clínica.

MATERIAL Y MÉTODOS
Durante el período 1997-2002 se han estudiado las ca-

racterísticas clínicas y epidemiológicas de todos los pacien-
tes pediátricos (<12 años) con aislamiento de poliovirus va-
cunal en muestras clínicas.

A todos los pacientes estudiados se les tomó un aspi-
rado nasofaríngeo y un frotis rectal. Todas las muestras
respiratorias fueron sometidas previamente a la detección
antigénica del virus respiratorio sincitial (VRS) mediante
una técnica de enzimoinmunoensayo en fase sólida (Di-
rectigen RSV, Becton & Dickinson, EE.UU.). Las mues-
tras negativas en la técnica anterior, además de procesar-
se y sembrarse para los diferentes virus respiratorios (VRS,
adenovirus, influenzavirus A y B y parainfluenzavirus 1-
4), se inocularon en un vial de la línea celular MRC-5
(Vircell, Granada) por el método de cultivo postcentrifu-
gación en shell-vial. Los viales fueron incubados a 36ºC
durante 3 días o menos dependiendo de la observación de
un efecto citopático sugestivo de infección por enterovi-
rus.

Los frotis rectales fueron decontaminados antes de su
inoculación en dos viales de la línea celular MRC-5, que
fueron incubados a 36ºC durante 3 días o menos depen-
diendo de la observación de un efecto citopático sugestivo
de infección por enterovirus(10).

Tras el proceso de incubación todos los viales fueron la-
vados con tampón fosfato salino y fijados con metanol du-

rante 10 minutos a temperatura ambiente. Las monocapas
fueron reveladas con un anticuerpo monoclonal específico
dirigido contra el antígeno VP1 común del género entero-
virus (clon 5-D8/1, Dako) mediante una técnica de inmu-
nofluorescencia indirecta.

Las muestras que resultaron positivas fueron resembra-
das en 4 viales de la línea celular MRC-5 incubados de la
misma forma y posteriormente revelados con diferentes pools
de anticuerpos dirigidos contra los principales serotipos
de los géneros Poliovirus 1, 2 y 3, Echovirus 4, 6, 9, 11,
30 y 34 y Coxsackievirus B1, B2, B3, B4, B5 y B6 (Chemi-
con, CornMedica, Barcelona) mediante una inmunofluo-
rescencia indirecta.

Se revisaron las historias clínicas de los pacientes con
aislamiento de poliovirus en las muestras clínicas.

RESULTADOS
Durante el período de estudio se han analizado 29 ca-

sos de pacientes con aislamiento de poliovirus en una o am-
bas muestras clínicas. 

Se ha obtenido positividad frente al poliovirus en un to-
tal de 38 muestras correspondientes a 26 aspirados naso-
faríngeos (89,6%) y 12 frotis rectales (41,4%) (p<0,05). 

Los casos estudiados correspondían a 20 niños (69%) y
9 niñas (31%) (p<0,05). La edad media de los pacientes fue
de 3,5 meses (intervalo 2-8 meses), estando el principal gru-
po en los 3 meses (51,7%) y el 69% en los menores de 3
meses. No se ha detectando ningún paciente con edad infe-
rior a la edad de inicio del proceso de vacunación sistemá-
tica frente a la poliomielitis (2 ó 3 meses). El 58,6% de los
casos presentaban antecedentes de vacunación anti-polio-
mielitis con una anterioridad al aislamiento del poliovirus
de unos 7 días (intervalo 5-12 días). 

Las principales manifestaciones clínicas que llevaron a
los pacientes a urgencias fueron: fiebre (89,6%), náuseas
y vómitos (68,9%), sintomatología respiratoria (55%) y
diarrea (13,8%). Los diagnósticos clínicos iniciales predo-
minantes fueron de síndrome febril (41,3%) y bronquioli-
tis (34,4%). En 11 casos (38%) los pacientes precisaron de
ingreso hospitalario, principalmente por su patología res-
piratoria y mal estado general. No se produjo ningún falle-
cimiento en todo el grupo estudiado durante el proceso
infeccioso agudo.

En los aspirados nasofaríngeos, además de los poliovi-
rus vacunales, también se aislaron simultáneamente 10 vi-
rus respiratorios sincitiales (34,5%) y 2 adenovirus (6,9%).
En 17 casos (58,6%) sólo se aislaron los poliovirus. En los
frotis rectales sólo se aislaron los poliovirus vacunales. 

Sólo se pudieron serotipar 12 de los virus aislados, con-
firmándose su pertenencia a los poliovirus vacunales y pre-
dominando el serotipo 1 (83%), y observándose en 3 oca-
siones la presencia simultánea en las heces de los serotipos
1 y 2. 
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DISCUSIÓN
Los enterovirus forman un grupo vírico muy amplio que

infecta preferentemente a la población infantil, dando en la
mayoría de ocasiones manifestaciones clínicas inespecífi-
cas(2,3,5,11,12). Los enterovirus se caracterizan por su elevada
resistencia a las condiciones ambientales y por su capacidad
para permanecer activos durante largos períodos de tiem-
po y especialmente en los meses calurosos del verano, cuan-
do se concentran la mayoría de brotes epidémicos(1,3,9). Es-
ta característica, junto a la prolongada excreción de estos
virus en las heces de las personas infectadas, hasta 2 meses,
perpetúan y facilitan la infección y reinfección de la po-
blación infantil. Todo ello viene a su vez favorecido por el
hecho de que la ruta orofecal sea el principal mecanismo de
transmisión e infección de este grupo vírico(2,7,11).

Diferentes estudios han demostrado que los niños va-
cunados con la vacuna oral frente a la poliomielitis, for-
mada por los serotipos atenuados 1, 2 y 3 del poliovirus,
excretan estos virus en sus heces durante períodos prolon-
gados situados entre 7-30 días(4,5). Este fenómeno de excre-
ción viral ha sido utilizado como factor de amplificación
vacunal en las áreas geográficas con bajas condiciones so-
ciosanitarias. De este modo la vacunación de sólo una par-
te de la población susceptible permite vacunar por conti-
güidad a gran parte de la población circundante. La
transmisión de los poliovirus vacunales entre familiares cer-
canos o niños de comunidades cerradas o con escasa hi-
giene personal, es un fenómeno bien conocido (13-16).

En nuestro estudio hemos observado dos grupos de pa-
cientes con aislamiento de poliovirus vacunales. Un grupo
de 12 pacientes (41,4%) estaba constituido por aquellos en
los que junto al poliovirus se pudo aislar algún virus respi-
ratorio (VRS y/o adenovirus). En todos estos casos la sin-
tomatología predominante era de tipo respiratorio coinci-
diendo con el diagnóstico clínico de bronquiolitis y/o
bronquitis. Por lo tanto, parece que la presencia de polio-
virus vacunales en los frotis faríngeos y algunas heces de es-
tos pacientes tan sólo era un reflejo de la reciente vacuna-
ción frente a la poliomielitis(17). La utilización de líneas
celulares que permiten el crecimiento de estos virus ha fa-
vorecido su aislamiento. Sin embargo, no creemos que en
estos casos los poliovirus vacunales tengan ningún papel
etiológico o patogénico en las manifestaciones clínicas de
los pacientes. Simplemente han coincidido en la muestra clí-
nica, como consecuencia de su todavía persistencia en la fa-
ringe tras la vacunación oral, en el momento del proceso in-
feccioso causado por otros virus respiratorios, siendo estos
últimos los verdaderos responsables etiológicos del proce-
so viral(17,18).

El segundo grupo está constituido por 17 pacientes
(58,6%) en los cuales sólo se pudieron aislar los poliovi-
rus vacunales. En este grupo se concentra la mayoría de los
casos de náuseas, vómitos (88,2%) y diarrea (100%). En

estos casos la sintomatología respiratoria era escasa y la ma-
yoría presentaban una afectación general con fiebre y sin-
tomatología intestinal. Esta presentación clínica corresponde
a las fases iniciales de las infecciones por enterovirus; el po-
liovirus es un enterovirus atenuado, que tras su introduc-
ción por vía oral pasa a infectar las células del tracto in-
testinal dando las manifestaciones clínicas(1,5,13).

Por lo tanto, podría apuntarse que en este grupo de pa-
cientes las manifestaciones clínicas serían el resultado de la
primoinfección por los poliovirus vacunales y, probable-
mente, su grado de atenuación tenga diferentes repercu-
siones patológicas en ciertos niños sanos. En este caso de-
beríamos considerar estas manifestaciones clínicas como
efectos secundarios del proceso normal de vacunación fren-
te a los poliovirus(19,20). 

Como demuestra la edad media de presentación de es-
tos cuadros clínicos (3,5 meses), es mucho más frecuente en
la primera dosis vacunal y parece que por los serotipos 1
y/o 2 (los escasos poliovirus subtipados han sido éstos). Va-
rios estudios han demostrado que la mayoría de los efectos
secundarios asociados a la vacuna frente a la poliomielitis
se presentan en las primeras dosis y no tienen apenas tras-
cendencia clínica, salvo que afectan a niños pequeños (2 me-
ses), con el peligro de deshidratación(5,13,20,21). 

Las manifestaciones gastrointestinales, con o sin fiebre,
constituyen la mayoría de los efectos secundarios de las va-
cunas administradas por vía oral y constituidas por virus
atenuados, y por lo tanto activos y con capacidad de repli-
cación(21,22). En un estudio realizado en Cataluña entre 1998-
1999 se comunicaron 104 reacciones adversas a los pro-
gramas de vacunación oficiales. De ellas 17 (16,35%)
correspondieron o estaban asociadas a la vacuna oral de
la poliomielitis; la mayoría correspondían simplemente a
cuadros febriles(23). La existencia del antecedente previo de
vacunación es un dato muy orientativo hacia el diagnósti-
co definitivo, apoyado por el aislamiento de estos virus en
cultivos celulares a partir de la puerta de entrada (faringe)
como de salida (heces) del organismo(1-3). En nuestro estu-
dio, sólo en el 58,6% de los pacientes se pudo constatar la
vacunación reciente frente a la poliomielitis pero eso es
debido a que el estudio es retrospectivo y este dato no cons-
taba en las historias clínicas, aunque conociendo las eleva-
das tasas de vacunación en nuestro país es casi seguro que
a todos ellos se les habían puesto como mínimo una o dos
dosis de vacuna.

Los efectos secundarios más graves de la vacuna frente
a la poliomielitis no son manifestaciones gastrointestinales
sino las parálisis o poliomielitis post-vacunales secundarias
a los contactos de niños recién vacunados con otros no va-
cunados y especialmente en niños inmunodeprimidos(4,21,22,25).
A pesar de ello la poliomielitis asociada a la administración
de la vacuna oral frente a la misma es una entidad poco fre-
cuente y está causada por la reversión de las mutaciones que
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inactivan el virus vacunal y se relaciona más frecuentemente
con el poliovirus serotipo 3(26,27). El estudio realizado por el
CDC entre 1963 y 1996 mostró una media de 5-10 casos
por año(21,22). 

En otro estudio(19) realizado entre 1980 y 1994 se de-
tectaron 125 casos, correspondiendo 49 a vacunados sanos
(media de 3 por año), 40 a contactos sanos de vacunados
(media de 3/año) y el resto a miembros inmunocompetentes
de la comunidad o a casos de inmunosupresión (30 casos).
Se estableció un riesgo relativo de 1/2,4 millones de dosis.
El riesgo en la primera dosis era de 1/1,4 y de 1/27,2 mi-
llones de dosis en dosis sucesivas. Se calcula que el riesgo
de adquirirla en la primera dosis es de entre 7-21 veces la
presentada posteriormente.

En resumen, la utilización de forma sistemática de la va-
cuna oral de la poliomielitis nos ha permitido detectar y ais-
lar los poliovirus vacunales en las muestras de los niños re-
cién vacunados. En la mayoría de ellos ha sido tan sólo un
aislamiento ocasional asociado a otro virus causante de pa-
tología respiratoria. En otro grupo, sin embargo, su aisla-
miento se ha asociado a un conjunto de manifestaciones gas-
trointestinales que han determinado la llevada del paciente
a urgencias. La próxima sustitución de esta vacuna oral por
la parenteral inactivada(6,27) evitará estos cuadros digestivos
y los efectos secundarios descritos en nuestro estudio.
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RESUMEN
Introducción. La PCR es una técnica sensible (un 20%

superior al cultivo), específica y rápida en la identificación
de enterovirus. La detección de enterovirus en heces en ca-
sos de meningitis aséptica puede ser considerada una evi-
dencia a favor del diagnóstico de infección enteroviral del
SNC.

Objetivo. Comparar los resultados de la detección de
enterovirus por PCR en LCR con los resultados del culti-
vo viral en heces de pacientes pediátricos de 2 a 14 años
diagnosticados de meningitis aséptica. 

Pacientes y métodos. Se valoraron prospectivamente to-
dos los niños de esta edad que fueron sometidos a pun-
ción lumbar por sospecha de infección del SNC. Se exclu-
yeron aquellos niños con meningitis bacteriana, alteración
neurológica en el curso de infección sistémica o convulsión
febril. Las muestras de LCR se estudiaron mediante técni-
cas de PCR para detección de enterovirus y herpesvirus. Las
muestras de heces se inocularon en cuatro líneas celulares.
Se aplicaron las pruebas de la χ2 y la t de Student para la
comparación de variables cuali y cuantitativas respectiva-
mente. Se calcularon la sensibilidad y especificidad de las
técnicas y se correlacionaron ambas técnicas.

Resultados. Entre el 1 de enero y el 31 de diciembre de
2000, 28 niños fueron sometidos a punción lumbar por sos-
pecha de meningitis aséptica. De ellos, 6 pacientes fueron
excluidos. 22 casos fueron evaluables. De acuerdo con los
criterios establecidos, 16 de los 22 casos (73%) fueron diag-
nosticados de meningitis por enterovirus. Las heces fueron
positivas en 16/21 casos (76%). La PCR en LCR fue posi-

tiva en 9/15 casos (60%). De acuerdo con la definición clí-
nica establecida la sensibilidad de la PCR en LCR fue del
81% y las del cultivo viral fecal del 100%. Ambas técni-
cas se correlacionaron en un 86,6%.

Conclusión. La técnica de PCR en LCR tiene una ele-
vada sensibilidad. El cultivo viral fecal, aun con sus limi-
taciones de interpretación, tiene una sensibilidad mayor. 

Palabras Clave. Meningitis; Enterovirus; Reacción en ca-
dena de polimerasa; Heces; Cultivo.

ABSTRACT
Background. Polymerase chain reaction (PCR) is a sen-

sitive (20% over tissue culture), specific, and extremely
rapid method for the detection of the enteroviruses. Ente-
rovirus isolation in feces may be considered circumstantial
evidence supporting the diagnosis of an enteroviral infec-
tion of the CNS.

Objective. To compare the results of PCR on CSF sam-
ples and the results of fecal specimens culture in children
from 2 to 14 years old diagnosed with aseptic meningitis.

Patients and methods. We have prospectively studied all
children from 2 to 14 years old whom underwent a lumbar
puncture because of suspected central nervous system in-
fection. Patients with CSF samples obtained because of fe-
brile seizures, bacterial meningitis, or transient altered sta-
tes of consciousness associated with acute febrile illness were
excluded. CSF samples were evaluated by PCR assay for en-
terovirus and herpesvirus detection. Stool samples were ino-
culated into four cell lines. Categorized and continuous va-
riables were studied by χ2 and t test, respectively. Sensitivity,
specificity and correlation between both techniques was as-
sessed. 

Results. From january to december 2000, 28 children
between 2 and 14 years old underwent a lumbar puncture
because of suspected aseptic meningitis. Six patients were
excluded. Twenty two patients were evaluable. According
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with established criteria, 16 of 22 patients were diagnosed
of enteroviral meningitis. Stool samples culture were posi-
tive in 16 of 21 patients (76%). PCR assay for enterovirus-
herpesvirus detection in CSF samples was positive in 9 of
15 patients (60%). According with clinical definition, the
sensitivity of PCR assay in CSF samples and stool samples
culture was 81 and 100%, respectively. The correlation bet-
ween the two techniques was 86,6%.

Conclusion. PCR assay in CSF samples is a sensitive tech-
nique. Stool samples culture, though its interpretation li-
mitations, is more sensitive. 

Key Words. Meningitis; Enterovirus; Polymerase chain re-
action; Feces; Culture.

INTRODUCCIÓN
Los enterovirus son responsables del 80-90% de los

casos de meningitis aséptica en los que se puede identifi-
car una causa(1). La presentación clínica de la meningitis
por enterovirus puede ser difícil de distinguir de la me-
ningitis producida por bacterias, hongos u otros virus y
como consecuencia el niño puede ser hospitalizado y re-
cibir un tratamiento innecesario(2). Por ello, dado que el
manejo y la evolución del paciente puede ser completa-
mente diferente, establecer un diagnóstico de meningitis
por enterovirus de una forma rápida, fiable y precoz pue-
de eliminar un tratamiento innecesario y acortar el pe-
riodo de hospitalización(3).

El diagnóstico de la meningitis por enterovirus se basa
en el aislamiento del virus en muestras de líquido cefalo-
rraquídeo (LCR) en cultivos celulares apropiados(1-3). La sen-
sibilidad del cultivo celular de LCR varía del 35 al 75%(4).
El cultivo viral es frecuentemente negativo debido a la ba-
ja carga viral de algunas muestras y requiere un promedio
de 3 a 8 días para la identificación del virus(1,3-5).

El desarrollo de la tecnología de la reacción en cadena
de polimerasa (PCR) ha proporcionado a los clínicos un mé-
todo sensible, específico y extremadamente rápido (horas)
para la identificación de enterovirus(4). La PCR puede in-
crementar el porcentaje de detección de enterovirus en LCR
aproximadamente un 20% (entre un 7 y un 61%) sobre el
cultivo viral(4).

Aunque en la era previa a la PCR el aislamiento en LCR
era la única prueba directa de la infección del sistema ner-
vioso central por enterovirus, el aislamiento de enterovi-
rus en otras muestras (heces, por ejemplo) puede ser con-
siderado una evidencia circunstancial que apoya el
diagnóstico de infección enteroviral del sistema nervioso
central(6). No obstante, dada su prolongada eliminación a
través del tracto respiratorio y digestivo, el aislamiento de
enterovirus de estos lugares no permite establecer con total

seguridad la causalidad de la enfermedad del niño. Su pre-
sencia puede simplemente reflejar una infección previa(4).  

El objetivo del presente estudio fue comparar la capaci-
dad de detección de enterovirus en LCR y en heces mediante
técnicas de PCR y cultivo viral, respectivamente, en pacientes
con meningitis aséptica y estudiar la correlación de ambas
técnicas. 

PACIENTES Y MÉTODOS
Se realizó un estudio prospectivo para valorar la utili-

dad de la técnica de PCR en LCR y del cultivo viral en he-
ces de forma simultánea en la detección de enterovirus en
pacientes de 2 a 14 años diagnosticados de meningitis asép-
tica a lo largo del año 2000. Se definió LCR normal en es-
te grupo de edad aquel que presentaba menos de 5 célu-
las/mm3, menos de 1 polinuclear/mm3, una glucosa superior
al 50% de la glucosa plasmática y unas proteínas inferiores
a 50 mg/dL. Se definió meningitis aséptica como la pre-
sencia de un síndrome clínico característico (cefalea, vó-
mitos, signos meníngeos positivos...) asociado a pleocitosis
en LCR (≥5 células/mm3 en niños de 2 a 14 años) y nega-
tividad del cultivo de LCR para bacterias y hongos. Se de-
finió meningitis por enterovirus(1) como: a) aislamiento de
enterovirus por PCR en LCR;  b) pleocitosis en LCR y ais-
lamiento de enterovirus en heces;  c) ambos.

Todos los niños de 2 a 14 años de edad que acudieron
a nuestro Hospital durante el año 2000 y requirieron una
punción lumbar por sospecha de meningitis fueron anali-
zados. Se excluyeron todos los pacientes en los que se ob-
tuvieron muestras de LCR por meningitis bacteriana, con-
vulsiones febriles, status epiléptico o trastornos transitorios
de conciencia asociados a enfermedades febriles sistémicas.
También se excluyeron del análisis aquellos pacientes que,
presentando pleocitosis en LCR y sospecha de meningitis
enteroviral, carecían de estudio por técnicas de PCR en LCR
y cultivo viral en heces. En cuatro pacientes que presenta-
ban un cuadro clínico compatible con síndrome meníngeo
sin pleocitosis en LCR se enviaron muestras de LCR y he-
ces para estudio que resultaron negativas en todos ellos.

Se revisaron las historias clínicas y se extrajeron datos
de carácter clínico-epidemiológico y de laboratorio. 

Las muestras de LCR fueron obtenidas al ingreso en to-
dos los casos y las de heces en el mismo día o al día siguiente.
Todas las muestras de LCR fueron evaluadas para descar-
tar infección bacteriana del sistema nervioso central por me-
dio de tinción de Gram, técnicas de aglutinación en látex
y cultivo. En los pacientes en los que el estudio por medio
de tinción de Gram y aglutinación en látex fue negativo se
enviaron muestras de LCR para su estudio por PCR y/o he-
ces para cultivo viral al Centro Nacional de Microbiolo-
gía y Virología de Majadahonda (Madrid). Las muestras de
heces fueron inoculadas en cuatro líneas celulares continuas
(riñón de mono verde Buffalo, rabdomiosarcoma humano,
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carcinoma pulmonar humano y fibroblastos embrionarios
humanos) que fueron observadas para valoración del desa-
rrollo del efecto citopático característico de los enterovirus.
Los cultivos fueron seguidos al menos durante 2 semanas.
Los cultivos fueron positivos para la mayoría de las mues-
tras entre 2 y 6 días. Los cultivos celulares que mostraron
efecto citopático fueron serotipados por métodos estándar
de neutralización con antisueros específicos (Lim Benyeesh-
Melnick y RIVM) en el 43,7% de las muestras positivas.

Las muestras de LCR fueron estudiadas mediante téc-
nicas de PCR para detección de enterovirus y herpesvirus
(virus de herpes humano tipo 6 A y B, herpesvirus simple 1
y 2, virus varicela-zoster, citomegalovirus y virus de Ebs-
tein-Barr). 

Desde el punto de vista del tratamiento, todos los pa-
cientes recibieron tratamiento sintomático. Con respecto a
la instauración o no de tratamiento antibiótico, los pacien-
tes fueron evaluados mediante el score de Boyer (que eva-
lúa entre 0 y 2 puntos los siguientes parámetros: tempera-
tura, signos neurológicos, proteínas y glucosa en LCR,
leucocitos totales y polimorfonucleares en LCR y sangre y

proteína C-reactiva). De acuerdo con este score el criterio
inicial de tratamiento fue: 0-2 puntos: no tratamiento anti-
biótico; 3-4 puntos: antibióticos de entrada u observación
si buen estado, repitiendo posteriormente la punción lum-
bar; y, ≥5 puntos: antibióticos siempre. No obstante, el cri-
terio sobre el tratamiento antibiótico quedó supeditado a la
opinión del médico responsable durante el ingreso. 

Los pacientes se dividieron en dos grupos: 
1. “Meningitis enterovirus +”, que incluía a aquellos pa-

cientes que cumplían los criterios arriba indicados; y, 
2. “Meningitis enterovirus-”, que incluía a los pacientes

con estudios virológicos negativos. El análisis estadístico se
realizó mediante la aplicación del test de la Chi cuadrado
para las variables cualitativas y la prueba de la t de Student
para las variables cuantitativas. Se consideró significativo
un valor de p inferior a 0,05. Asimismo, se calculó la sen-
sibilidad, especificidad, valor predictivo positivo y valor pre-
dictivo negativo de ambas técnicas y se compararon entre
ellas.

RESULTADOS
Entre el 1 de enero y el 31 de diciembre de 2000, 28 pa-

cientes fueron sometidos a punción lumbar por sospecha
clínica de meningitis aséptica. De ellos, 5 pacientes no pre-
sentaron pleocitosis y fueron diagnosticados de meningis-
mo en el contexto de amigdalitis (3 casos), bronquitis e in-
fección de vías respiratorias altas. Se enviaron muestras de
LCR y heces de cuatro de los cinco pacientes, resultando to-
das ellas negativas. Veintitres pacientes fueron diagnostica-
dos de meningitis aséptica. Un paciente con pleocitosis en
LCR (443 células/mm3) fue excluido del análisis por care-
cer de estudio de LCR por PCR y de cultivo de heces para
enterovirus. Veintidós pacientes fueron evaluables (Tabla
1). De ellos, 16 y 21 casos disponían de estudio de LCR por
PCR y cultivo viral de heces, respectivamente. Quince pa-
cientes disponían de ambos tipos de estudios. De acuerdo
con los criterios arriba mencionados, 16 de los 22 casos fue-
ron considerados meningitis por enterovirus.

Las características clínico-epidemiológicas y analíticas
de los pacientes quedan reflejadas en las tablas 2 y 3. No
existieron diferencias significativas en la mayoría de las ca-
racterísticas clínicas y analíticas entre los pacientes diag-
nosticados de “meningitis enterovirus +” y los pacientes con
“meningitis enterovirus -”. La mayoría de los casos se con-
centraron en los meses primaverales (Tabla 1), algo carac-
terístico de las meningitis por enterovirus.

DISCUSIÓN
Los enterovirus son responsables del 80-90% de los ca-

sos de meningitis aséptica en los que se puede identificar
una causa(1). Los virus más frecuentes son Coxsackie B5 y
Echovirus tipos 4, 6, 9 y 30(7). Suelen producir pequeñas epi-
demias en los meses cálidos del año(7-9). En nuestro caso
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TABLA 1. Detección de enterovirus en LCR y heces.
Resultados*.

Caso nº Fecha PCR en LCR Cultivo viral en heces

1 21/01 - NR
2 10/03 NR -
3 13/03 NR +(cb5)
4 15/03 NR +
5 24/03 NR +
6 28/03 NR +(cb5)
7 31/03 + +(cb5)
8 01/04 - -
9 01/04 - +
10 08/04 + +
11 15/04 NR +
12 26/04 - +(e30)
13 30/04 + +
14 08/05 - -
15 24/05 + +(e30)
16 26/05 - -
17 22/06 - -
18 25/06 + +(e13)
19 27/06 + +
20 20/07 + +(e6)
21 03/11 + +
22 23/12 + +

*Abreviaturas: NR: no realizado. +: positivo. -: negativo. cb5:
Coxsackie B5. e30: Echovirus 30. e13: Echovirus 13. e6:
Echovirus 6.
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19 de los 22 casos se concentraron entre los meses de mar-
zo y julio.

La presentación clínica de la meningitis por enterovirus
puede ser dificil de distinguir de la meningitis producida por
bacterias y, en consecuencia, el niño puede ser hospitaliza-
do y sometido a tratamiento innecesario(2). En nuestra serie
se aplicó el score de Boyer a los niños y, según el mismo, só-
lo 3 niños tenían puntuación de 3 en los cuales podría ha-
berse considerado el tratamiento antibiótico en base a los
hallazgos clínico-analíticos. No obstante, el tratamiento an-
tibiótico quedó a criterio del médico responsable y, a pe-
sar de las bajas puntuaciones en el score, 8 de 22 niños re-
cibieron antibióticos. De acuerdo al score, 6 niños (uno con
puntuación de 3 no recibió tratamiento antibiótico) reci-
bieron tratamiento antibiótico inapropiadamente. 

El diagnóstico de la meningitis por enterovirus se ha ba-
sado clásicamente en el aislamiento del virus en muestras
de LCR en cultivos celulares apropiados(1-3). No obstante,
la sensibilidad del cultivo viral celular en LCR varía entre
35 y 75%(4) según series. Los porcentajes de positividad ob-
tenidos de los cultivos virales de LCR obtenidos por auto-
res nacionales oscilan entre el 8,7 y el 35,5%(10-12). Esta ba-
ja sensibilidad se asocia al contexto epidemiológico (brote
epidémico o caso esporádico), al tipo de cultivo, bajo títu-
lo de virus en LCR, escasa sensibilidad de la línea celular
utilizada, etc.(1,10). En estudios practicados por nuestro gru-
po en epidemias previas de meningitis por enterovirus, el
cultivo viral celular de LCR había dado resultados negati-
vos en todas las muestras enviadas(7,13). Esta escasa sensi-
bilidad del cultivo viral de LCR podría deberse a la baja car-

ga viral de las muestras o a problemas de conservación ade-
cuada de la muestra durante su transporte al CNMV de Ma-
jadahonda (Madrid). Además, el cultivo viral de LCR tiene
la desventaja de requerir de 3 a 8 días para la identificación
del efecto citopático del virus(1,3-5), lo cual hace que sea po-
co útil en el manejo de los pacientes(1,14). 

La técnica de PCR puede incrementar el % de detección
de enterovirus en LCR aproximadamente un 20% (entre un
7 y un 61%) sobre el cultivo viral(4). Estudios realizados han
permitido demostrar una sensibilidad y especificidad de la
técnica por encima del 85 y 93%, respectivamente, frente
al cultivo viral y el diagnóstico clínico(1,2,4,15-18). Un estudio
comparativo realizado en nuestro país de la sensibilidad del
cultivo viral y dos técnicas de PCR sobre sueros almace-
nados de epidemias de meningitis aséptica mostró una sen-
sibilidad del cultivo viral del 26% frente al 86% y 92%
de las dos técnicas de PCR(3,16). Sin embargo, la positividad
de las técnicas de PCR era sensiblemente inferior en me-
ningitis asépticas esporádicas (10-14%)(3). La técnica de PCR
en LCR ha presentado también mayor indice de positividad
que el cultivo viral en los pacientes con complicaciones neu-
rológicas transitorias asociadas a enfermedades febriles agu-
das(19). La positividad de la técnica de PCR en el diagnós-
tico de meningitis por enterovirus se ha asociado a pleocitosis
en LCR en niños de más de 1 mes de edad (en los neona-
tos no parece existir correlación entre pleocitosis y resul-
tado positivo de PCR), de tal manera que es excepcional de-
tectar enterovirus en aquellos pacientes sin pleocitosis(14).
En nuestro estudio, todos los niños sin pleocitosis en los que
se realizó estudio de enterovirus por PCR en LCR obtu-
vieron un resultado negativo.

Además de su mayor sensibilidad, los resultados de la
técnica de PCR se obtienen en horas y pueden suponer un
cambio importante en el manejo de los pacientes(1). En un
estudio realizado para valorar la utilidad de la PCR en el
manejo clínico de los pacientes con meningitis aséptica
se ha podido demostrar que los pacientes con un resulta-
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TABLA 2. Características clínicas.

Meningitis Meningitis
Enterovirus+ Enterovirus- p

(n=16) (n=6)

Sexo (M/F) 13/3 4/2 ns
Edad (años, X±SD) 5,4±1,6 5,5±1,8 ns
Score Boyer 1,5±0,7 2±0,8 ns
Evolución (horas) 16,6±10,9 19,3±5,8 ns
Ingreso (días) 3,6±2,7 5,3±1,9 ns
Fiebre (>=38ºC) 7 5 ns
Cefalea 16 4 ns
Vómitos 14 2 <0,05
Abdominalgia 5 0 ns
Exantema 2 3 ns
Rigidez de nuca 11 5 ns
Signos meníngeos + 15 5 ns
Decaimiento 6 3 ns
Antibióticos (nº pacientes) 5/16 3/6 ns

TABLA 3. Hallazgos analíticos.

Meningitis Meningitis
Enterovirus+ Enterovirus- p

(n=16) (n=6)

Prot. C-reactiva >3mg/L 7 3 ns
Leucocitos totales 13101±3718 11468±5849 ns
Neutrófilos (%) 76±13 74±7 ns
Glucosa p(mg/dL) 107±25 108±22 ns
Células LCR 104±102 341±574 ns
Linfocitos LCR (%) 53±28 51±21 ns
Glucosa LCR(mg/dL) 60±9 65±10 ns
Proteínas LCR(mg/dL) 31±15 49±32 ns
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do positivo del test antes del alta eran dados antes de al-
ta, tenían una estancia más corta, eran sometidos a un me-
nor número de pruebas y recibían menos antibióticos(14).
En nuestro estudio, si bien no se dispuso del resultado de
la PCR durante el ingreso en ningún caso, comparando re-
trospectivamente no existieron diferencias significativas
en los días de ingreso (3,6+-2,7 vs 5,3+-1,9 días), anti-
bióticos recibidos (5/16 vs 3/6 pacientes) y pruebas reali-
zadas entre los pacientes con diagnóstico de “meningitis
Enterovirus +” y los pacientes con diagnóstico de “me-
ningitis Enterovirus –”.

En caso de un cultivo viral de LCR negativo, se puede
diagnosticar menigitis por enterovirus en un paciente con
un cuadro clínico compatible que presenta pleocitosis en
LCR, cultivos bacterianos negativos y enterovirus aislados
de un sitio alternativo, la mayoría de las ocasiones heces(1).
El cultivo viral de heces aumenta el rendimiento diagnós-
tico, pero, debido a que existen portadores asintomáticos,
es conveniente interpretar los resultados con precaución(12).
En la mayoría de los estudios las heces han demostrado una
elevada eficacia con porcentajes de positividad del 80-
100%(1,10). En nuestro país, los porcentajes de positividad
del cultivo viral de heces son algo inferiores, situándose en
torno al 70%(10,11). Estudios realizados por nuestro grupo
en epidemias anteriores han mostrado aislamientos positi-
vos en un 31,5%(7), 83%(13) y 63%(20) de las muestras estu-
diadas. Comparando los resultados del cultivo viral de LCR
con el cultivo viral de heces en la misma epidemia y, to-
mando como referencia los hallazgos en heces dada su ma-
yor positividad, el cultivo viral de LCR mostró frente al cul-
tivo de heces unos valores de sensibilidad, especificidad,
valor predictivo positivo y valor predictivo negativo de 34,6,
63,6, 69,2 y 29,1%(11). En nuestro estudio, comparando con
los resultados del cultivo en heces, los valores de sensibili-
dad, especificidad, valor predictivo positivo y valor predic-
tivo negativo de la técnica de PCR en LCR fueron de 81,
100, 100 y 66%, respectivamente (Tabla 4). Todos los pa-
cientes con estudio por PCR en LCR positivo tenían culti-
vo viral en heces positivo. La correlación entre los resulta-
dos de la PCR en LCR o suero y los cultivos virales en LCR,
heces y faringe ronda un 78%(21). En nuestro estudio la co-
rrelación fue del 86,6%. La aplicación de la técnica de PCR

en heces ha demostrado una elevada sensibilidad y especi-
ficidad, superior al cultivo viral(22,23).

En conclusión, la determinación de Enterovirus por téc-
nicas de PCR en LCR es un método con una sensibilidad y
especificidad elevadas. Su disponibilidad en horas puede
modificar el tratamiento y la evaluación de los pacientes.
Sin embargo, en nuestro estudio, el cultivo viral en heces
proporciona, con las limitaciones mencionadas anterior-
mente, una sensibilidad superior a la PCR y permite iden-
tificar (aunque tardíamente) algunos casos de pacientes con
meningitis por enterovirus que no detecta la técnica de PCR,
constituyendo un complemento adecuado.
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TABLA 4. Comparación entre el cultivo viral fecal y la PCR en LCR en el diagnóstico de acuerdo con la definición clínica utilizada*.
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+ - (%) (%) (%) (%)
LCR(15) + 9 0 81 100 100 66

- 2 4
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asociado a aislamiento del virus en cultivo viral fecal;  c) ambos; &: Valor predictivo positivo; $: Valor predictivo negativo.
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RESUMEN
La Neisseria meningitidis es una causa importante de mor-

bilidad y mortalidad en nuestro medio. Con el objetivo de
evaluar la existencia de factores de riesgo para la enfermedad
meningocócica en las Áreas de Salud de Amadora y Sintra se
realizó un estudio retrospectivo, casos-control, en niños me-
nores de 15 años de edad, internados desde el 1 de enero de
1997 hasta el 31 de diciembre de 2001. Se investigaron: edad,
sexo, mes de ingreso, lactancia materna, asistencia a guarde-
rías/escuelas, número de personas convivientes en el domi-
cilio, número de habitaciones en el domicilio, hábitos tabá-
quicos de los padres, frecuencia por parte de los padres de
bares/discotecas y grandes superficies comerciales. De un to-
tal de 56 casos, se verificó un predominio de la enfermedad
en los menores de 6 años (85,7%), en el sexo masculino (57%)
y en los meses de enero a abril (53,6%). En el análisis mul-
tivariado (regresión logística) la enfermedad meningocócica
estaba asociada de forma independiente al tabaquismo de
la madre (o.r. 6,2 IC: 2,12 - 18,35) y a la frecuentación de los
padres a los centros comerciales (o.r. 4,6 IC: 1,45 - 14,37),
bares y discotecas (o.r. 4,4IC: 1,57 - 12,54). El estudio con-
firma por tanto factores de riesgo ya anteriormente conoci-
dos y otros todavía no descritos.

Palabras Clave: Niños; Neisseria meningitidis; Factores de
riesgo; Tabaquismo.

ABSTRACT
Neisseria meningitidis is an important cause of morbi-

dity and mortality all over the world. A retrospective, case

control study was done in order to evaluate the existence of
risk factors for meningococcal disease in children under 15,
hospitalised with the diagnosis of meningococcal disease
from January the 1st, 1997 to December the 31st, 2001 in
the cities of Amadora and Sintra (Portugal) and their su-
rroundings. We investigated: age, gender, hospitalisation
month, breast feeding, day care or school attendance, num-
ber of residents per household, rooms per house, parents´
smoking habits and parents frequency of pubs, discos and
shopping centers. 56 cases were identified and the results
show that the disease was more predominant in children
under 6 years of age (85,7%), in the male gender (57%) and
from January to April (53,6%). On multivariate analysis
(logistic regression) the independent factors were maternal
smoking habits (o.r.: 6,2 IC:2,12 - 18,35), and parents´ as-
siduity to pubs / discos (o.r.: 4,4 IC: 1,57 - 12,54) or shop-
ping centers (o.r.: 4,6 IC: 1,45 - 14,37). Therefore, this study
confirms risk factors already described and show and bring
forward others not yet reported.

Key Words: Children; Neisseria meningitides; Risk factors;
Tobaccoism.

INTRODUCCIÓN
La Neisseria meningitidis es un colonizador comensal

frecuente del epitelio de las vías respiratorias superiores, en
la mayoría de los casos asintomático(1,2). En la infancia las
tasas de colonización son inferiores al 1%, aumentando al
25% en la adolescencia y estabilizándose en un 5,10% en
el adulto(1,2). El meningococo es responsable de dos enfer-
medades graves: la meningitis purulenta y la sepsis menin-
gocócica, importantes causas de morbilidad y mortalidad
en la infancia. Aunque puedan existir otras formas espo-
rádicas de infección, la enfermedad invasiva tiene mayor in-
cidencia en los meses de invierno. El contagio ocurre a tra-
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vés de partículas respiratorias y requiere un contacto ínti-
mo y directo, siendo los portadores asintomáticos el origen
más frecuente de la transmisión(1,3). El principal factor del
huésped determinante de la susceptibilidad a la enfermedad
meningocócica es la edad(1,2,3), con un mayor pico en el pri-
mer año de vida y un 40% de casos en niños menores de 5
años(1). Otros factores de riesgo conocidos son la anesple-
nia(4), los déficit terminales del complemento(5), déficit de
properdina(6,7), y los déficit congénitos de la fagocitosis(1,2,8).
Estas situaciones son responsables de apenas un pequeño
porcentaje de los casos(2,3) y no son modificables. 

Siendo la enfermedad meningocócica una de las pato-
logías de mayor gravedad en la edad pediátrica, es pues ne-
cesario identificar los factores/comportamientos de riesgo
que sean modificables. La existencia de infección viral re-
ciente(9,10,11), sobreocupación en el domicilio(1,3,12), bajo ni-
vel socioeconómico(1,2,13,14), tabaquismo(1,2,3,12,13) activo o pa-
sivo y la frecuentación de bares/discotecas(1,2,13,14) ha sido
asociada con la enfermedad meningocócica. Este estudio tie-
ne como objetivo evaluar la existencia de factores de riesgo
para la enfermedad meningocócica en el área de Amadora
y Sintra, en Portugal.

MATERIAL Y MÉTODOS

Muestra
- Local de estudio: Servicio de Pediatría del Hospital

Fernando Fonseca (HFF), en el área de Amadora/Sintra (Por-
tugal).

- Criterios de inclusión: pacientes menores de 5 años de
edad internados desde el 1 de enero de 1997 hasta el 31
de diciembre de 2001 con el diagnóstico de enfermedad me-
ningocócica, siendo ésta definida por la presencia de N. me-
ningitidis en el líquido cefalorraquídeo (LCR) y/o en la san-
gre por aislamiento en cultivos, gram o antígenos capsulares
y/o por la presencia de fiebre y rash hemorrágico típico
acompañado de alteraciones hemodinámicas con necesidad
de soporte hemodinámico.

- Controles: fueron aleatoriamente seleccionados entre
niños que acudieron al Servicio de Urgencia de Pediatría de
este Hospital con otras patologías, excluyéndose sospechas
de meningitis y sepsis y emparejados por edades y sexo.

Formulario y método
Se realizó un cuestionario a todos los pacientes que cum-

plieron los criterios de inclusión, que incluía: edad, sexo,
mes de ingreso, lactancia materna (si la duración es de más
de 2 meses), asistencia a guardería o escuela, número de ha-
bitaciones en el domicilio, número de convivientes en el do-
micilio, hábitos tabáquicos de los padres, frecuentación de
bares/discotecas y centros comerciales por parte de los pa-
dres (más de 2 veces por semana por un período igual o ma-
yor de 2 horas).

La información relativa a los controles fue recogida me-
diante el mismo cuestionario.

Análisis estadístico de los datos
Se utilizó el programa informático SPSS 9.0 for Win-

dows, aplicándose análisis descriptivo, prueba de t de Stu-
dent, prueba de Mann–Whitney, prueba de Chi cuadrado
(Test Exacto de Fisher). Las variables que mostraron una
relación estadísticamente significativa (p menor de 0,05)
con la enfermedad meningocócica en el análisis simple fue-
ron analizadas por regresión logística (forward stepwise).

RESULTADOS
De los 56 pacientes que cumplían los criterios de inclusión,

en 47 hubo respuesta completa del formulario. Fueron reco-
gidos 51 controles emparejados para la edad y para el sexo.

De los 56 niños ingresados con el diagnóstico de enfer-
medad meningocócica, 32 eran del sexo masculino (57%)
y 24, del femenino (43%) (Fig. 1) y 35,7% tenían menos de
2 años de edad (Fig. 2).

La mayoría de los ingresos ocurrieron durante los me-
ses de enero a abril, 53,6% (Fig. 3).

Los resultados de las variables estudiadas después del
análisis estadístico están representados en la tabla 1.

En el análisis simple, el tabaquismo del padre y la fre-
cuencia de bares/discotecas fueron los factores que presen-
taron una mayor odds ratio (o.r.) de 5,65 (IC: 2,34 - 13,6)
y 6,47 (2,63 - 15,9), respectivamente, siendo la asistencia a
guarderías y escuelas, y la lactancia materna, las únicas que
no mostraron una relación estadísticamente significativa
con la enfermedad meningocócica.

El tabaquismo de la madre fue también uno de los fac-
tores de riesgo más fuertemente relacionados con la pre-
sencia de enfermedad meningocócica con una o.r. de 4,85
(IC: 2,02 - 11,63). Se verificó que, además, hay una rela-
ción significativa entre el número de cigarros (tanto de la
madre, como del padre) y la enfermedad meningocócica
(Test Mann–Whitney p=0,006 y 0,009, respectivamente).
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FIGURA 1. Distribución según el sexo.
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La convivencia en el domicilio con 5 o más personas fue
otro de los factores de riesgo o.r. 2,6) y el índice nº habita-
ciones / nº convivientes en el grupo de los casos fue 1:1,5
y en el grupo de los controles de 1:1,13, diferencia estadís-
ticamente significativa por el Test T de Student.

En el análisis por regresión logística (Tabla 2), las va-
riables asociadas de forma independiente con la enferme-
dad meningocócica fueron el tabaquismo materno con una
o.r. de 6,2 (IC: 2,12 - 18,35) y la frecuentación de cafés/dis-
cotecas y de centros comerciales por los padres con una o.r.
de 4,4 (IC: 1,57 - 12,54) y de 4,6 (IC: 1,45 - 14,37) res-
pectivamente.

En este trabajo el 25,4% de las enfermedades meningo-
cócicas es atribuible al tabaquismo materno y un total de
42,7% a las tres variables independientes (tabaquismo ma-
terno, frecuentación de los padres de bares/discotecas y gran-
des superficies comerciales).

En conclusión, la madre de los niños con enfermedad
meningocócica era fumadora y los padres acudían habi-
tualmente a los grandes centros comerciales, bares o disco-
tecas.

DISCUSIÓN Y CONCLUSIONES
Éste es el primer estudio casos-control realizado en Por-

tugal sobre los factores de riesgo asociados a la enfermedad
meningocócica, confirmando algunos de los factores ya des-
critos en otros trabajos y presentando otros aún no descri-
tos.

Los resultados de este estudio establecen una fuerte re-
lación epidemiológica entre la enfermedad meningocócica
y el tabaquismo de la madre y la frecuentación de grandes
superficies comerciales, bares y discotecas, por parte de los
progenitores.

El mecanismo por el cual el tabaco aumenta el riesgo
de enfermedad meningocócica no está definido. Sabemos
que el humo del tabaco tiene efectos mecánicos sobre el
epitelio respiratorio –inhibe la clearance mucociliar, au-
menta la adherencia bacteriana y lleva a la disrupción del
epitelio– y sobre el sistema inmunológico(13,15-17). De esta
manera, no es extraño que el humo del tabaco sea un fac-
tor de riesgo para ser portador del meningococo en la na-
sofaringe(1,18-23). La transmisión del meningococo a través
de las partículas respiratorias por contacto íntimo y directo
lleva a que la convivencia en la misma habitación con fu-
madores –posibles portadores asintomáticos del meningo-
coco en la nasofaringe– además del riesgo del tabaquismo
pasivo, conlleve un riesgo de exposición a los meningo-
cocos patógenos(12,13,16,17,24,25). Esto podría también expli-
car otra de las conclusiones del estudio, también descrita
en otros trabajos, en los que se verificó una mayor aso-
ciación de la enfermedad con tabaquismo materno relati-
vamente al tabaquismo del padre(12,13,17), ya que cultural-
mente los niños tienen un contacto más próximo y durante
más tiempo con las madres. Esta conclusión fue reforzada
por la constatación de Cook DG y cols.(26), en la que los
hijos de madres fumadoras tienen mayores niveles saliva-
res de cotinina que los hijos de padres fumadores. Sugie-
re, también, que el tabaco no es sólo un simple marcador
de otras exposiciones como infecciones respiratorias vi-
rales y malas condiciones socioeconómicas, frecuentemente
asociadas al tabaquismo y a la enfermedad meningocóci-
ca, sino un verdadero factor de riesgo(13). También relati-
vamente al tabaquismo, como en estudios anteriores(12,13,17),
se verificó una relación dosis-respuesta estadísticamente
significativa.
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En este estudio identificamos la frecuentación y per-
manencia prolongada de los padres en centros comerciales
como un factor de riesgo, que no había sido descrito en
estudios previos. Una posible explicación está en la exposi-
ción prolongada al tabaquismo pasivo y sus consecuencias
ya analizadas o en la permanencia en locales cerrados, mu-
chas veces superpoblados, aumentando en ambos el riesgo
de convertir a los padres portadores pasivos y el posterior
contagio a los hijos.

La frecuentación de bares y discotecas ya había sido aso-
ciada con brotes de enfermedad meningocócica(14). Sin em-
bargo, la relación entre la frecuentación de los padres de ba-
res y discotecas y la existencia de enfermedad meningocócica
en los hijos todavía no había sido mostrada. Esta asocia-
ción puede ser explicada por efectos semejantes a la fre-
cuentación y permanencia prolongada en grandes centros
comerciales, pero también pueden ser lugares donde com-
portamientos como el intercambio de bebidas, contactos
próximos e íntimos entre personas, favorecen la adquisición
del meningococo.

El tabaquismo materno, la frecuentación de bares / dis-
cotecas y grandes superficies de centros comerciales por par-
te de los padres pueden en su conjunto ser responsables del
42,7% de la enfermedad meningocócica, siendo el tabaquis-
mo materno el responsable del 25,4%. Existen probablemente
otras variables no estudiadas involucradas en la enferme-
dad meningocócica. Las variables estudiadas afectan predo-
minantemente al estado de portador de los contactos próxi-
mos a los niños, y a la posterior transmisión, con la excepción
del tabaquismo de los padres que, además de facilitar el es-
tado de portador puede, como tabaquismo pasivo, aumentar
el riesgo no sólo de la adquisición, sino de la invasión ya que,
como fue explicado, favorece la  disrupción del epitelio de la
nasofaringe y de los mecanismos de defensa.

Son, por lo tanto, necesarios más estudios para el es-
clarecimiento de los factores de riesgo para la adquisición
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TABLA 1. Análisis univariado.

Variables Casos Controles Odds ratio (IC) P

Tabaquismo 
Madre 28/49 (57,1%) 11/51 (21,6%) 4,85 (2,02-11,63) 0,000
Nº de cigarrillos (media±dp) 18,71±6,83 11,09±6,53 0,006

Padre 36/48 (75%) 17/49 (34,7%) 5,65 (2,34-13,6) 0,000
Nº de cigarrillos (media±dp) 24,31±8,71 18,76±7,93 0,009

Por lo menos 1 fumador 41/49 (83,7%) 25/51 (49%) 5,33 (2,09-13,58) 0,000

Sin lactancia materna 24/49 (49%) 18/51 (35,3%) 0,22

Asistencia a guardería/escuela 26/47 (55,3%) 27/51 (52,9%) 0,84

Frecuentación por parte de los padres de:
Bares/discotecas 30/49 (61,2%) 10/51 (19,6%) 6,47 (2,63-15,9) 0,000
Centros comerciales 23/49 (46,9%) 9/51 (17,6%) 4,13 (1,66-10,28) 0,002

Conviventes > 4 19/49 (38,8%) 10/51 (19,6%) 2,6 (1,06-6,38) 0,047

Nº conviventes por habitaciones 1,5 1,13 0,002

TABLA 2. Análisis por regresión logística.

Variables Odds ratio (IC) P

Tabaquismo materno 6,2 (2,12-18,35) 0,000

Frecuentación por parte
de los padres de centros
comerciales 4,6 (1,45-14,37) 0,007

Frecuentación por parte 
de los padres de bares/
discotecas 4,4 (1,57-12,54) 0,004

Conviventes >4 – 0,089

Tabaquismo del padre – 0,1
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de la enfermedad meningocócica así como los que favore-
cen la invasión.

En el análisis por regresión logística, el tabaquismo pa-
terno, que había sido uno de los más fuertemente asociados
a la enfermedad meningocócica en el análisis simple, no se
confirmó como variable con valor independiente debido a
la fuerte correlación que mostró respecto a la frecuentación
de bares/discotecas y grandes superficies de centros co-
merciales.

Como en otros estudios(12,16,27), en este trabajo no se iden-
tificó la falta de lactancia materna como factor de riesgo pa-
ra la enfermedad meningocócica, tal como la sobreocupa-
ción domiciliaria. Sin embargo, la convivencia con más de
4 personas mostró una tendencia, con p=0,089. Este re-
sultado podría ser debido al número relativamente peque-
ño de la muestra.

Dado que este estudio es observacional y retrospecti-
vo, y no siendo posible controlar todos los factores de ses-
go, este sugiere asociaciones de riesgo, pero no establece una
causalidad. A pesar de estas limitaciones, la potencia de los
resultados presentados permite mostrar una fuerte relación
entre el tabaquismo de la madre y la frecuentación de los
centros comerciales, bares y/o discotecas con la enfermedad
meningocócica. El estudio viene, además, a alentar la nece-
sidad de un refuerzo de las medidas de salud pública, la pre-
vención de comportamientos nocivos como el tabaquismo
y la frecuentación y permanencia prolongada en bares, dis-
cotecas y centros comerciales por parte de los padres.
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RESUMEN
Los tumores esplénicos primitivos benignos en la edad

pediátrica son poco frecuentes. Se presentan tres casos: un
hamartoma de pulpa roja en un niño de 4 años que cursó
con esplenomegalia y déficit inmunológico, y dos quistes sim-
ples de revestimiento mesotelial que presentaron espleno-
megalia. Se realiza una revisión de la literatura respecto a sus
características epidemiológicas, diagnósticas y terapéuticas.

Palabras Claves: Tumores esplénicos; Hamartomas esplé-
nicos; Quistes esplénicos.

ABSTRACT
Primitive benign splenic tumors are rare in the pediatric

age. Three cases are presented: a hemartoma of the red pulp
in a 4 year male child that occurred with splenomegaly and
immunologic deficit and two simple cysts of mesothelial li-
ning that presented splenomegaly. A review of the literatu-
re in regards to their epidemiological, diagnostic and the-
rapeutic characteristics was performed.

Key Words: Splenic tumors; Splenic hamartoma; Splenic
cysts.

INTRODUCCIÓN
Los tumores esplénicos no parasitarios son infrecuentes

en los niños y escasamente mencionados en la literatura.

Pueden ser de naturaleza quística o sólida. Los más fre-
cuentes son los de estirpe vascular, hemangiomas y hamar-
tomas, siendo el resto excepcionales.

Su origen es desconocido. Rokitansky y Friedreich fue-
ron los primeros en describir los hamartomas esplénicos en
1861(1). Generalmente son asintomáticos y se descubren
de forma accidental durante el estudio de otros problemas
o en necropsias. 

Los quistes simples esplénicos, al igual que los anteriores,
son tumores raros que se diagnostican como consecuencia de
la esplenomegalia, hemorragia, ruptura o infección.

El objetivo de nuestro trabajo es presentar tres casos nue-
vos, y revisar la literatura.

CASOS CLÍNICOS
Caso 1: niño de cuatro años y medio de edad que ingresó

por síndrome febril, tos y malestar general. En la explora-
ción destacaban adenopatías cervicales pequeñas, roncus
y sibilancias en hemitórax derecho y esplenomegalia no do-
lorosa de 3 cm. Radiológicamente se apreció neumonía del
lóbulo medio derecho. Tras antibioterapia, cedió el cua-
dro clínico, pero persistió la esplenomegalia, que se estudió
ambulatoriamente.

En controles sucesivos se detectó un aumento de la es-
plenomegalia, y en los exámenes complementarios se ob-
jetivaron una moderada anemia (hematócrito: 31%, y he-
moglobina: 10,7 g/dl), trombopenia (160.000 plaquetas/
mm3) y un discreto déficit de inmunoglobulinas séricas. 

Los estudios de diagnóstico por imagen (radiológico,
ecográfico y gammagráfico) evidenciaron una esplenome-
galia homogénea de 7 x 6 x 5 cm.

Con la sospecha de esplenomegalia tumoral, se realizó
laparotomía, encontrando una tumoración en el polo su-
perior del bazo de 7 x 6 x 5 cm, de naturaleza sólida, bien
delimitada y no encapsulada, practicándose esplenectomía.

El estudio anatomo-patológico macroscópico reveló un
nódulo esplénico de aspecto trabeculado (peso, 200 g) en
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polo superior del bazo y el microscópico, un nódulo de te-
jido esplénico desorganizado, correspondiente a la pulpa
roja, sin estructuras linfoides. El diagnóstico anatomo-pa-
tológico fue de hamartoma esplénico de la pulpa roja.

La evolución postoperatoria fue satisfactoria, normali-
zándose los parámetros hematológicos y permaneciendo clí-
nicamente asintomático.

Caso 2: niño de ocho años, remitido desde otro hospital
por tumoración abdominal. Presentaba dolor intermitente
en el hipocondrio izquierdo de tres meses de evolución. En
la palpación abdominal se detectó esplenomegalia, que ocu-
paba el hipocondrio y vacío izquierdo, llegando el límite in-
ferior a fosa ilíaca izquierda. El resto de la exploración y las
pruebas analíticas fueron normales. Con los estudios diag-
nósticos por imagen se demostró una tumoración esplénica
de 13 x 13 cm hipovascularizada, con ecogenicidad unifor-
me y calcificación de la pared interna, de aspecto quístico.
Con el diagnóstico de tumor esplénico se intervino, encon-
trando gran tumoración esplénica, de 13 x 13 cm de tama-
ño, practicándose esplenectomía (peso, 680 g).

La anatomía patológica reveló una gran cavidad quísti-
ca que ocupaba la casi totalidad del órgano, con una pared
de tejido conectivo bien vascularizado. El diagnóstico ana-
tomo-patológico: fue de quiste simple mesotelial esplénico.

La evolución y los controles postoperatorios sucesivos
fueron normales.

Caso 3: niña de diez años remitida para evaluación de
tumoración esplénica. Presentaba historia de 6 meses de evo-
lución de dolor abdominal y dispepsia postprandial inter-
mitente. Al detectar en la exploración esplenomegalia, y por
los antecedentes de talasemia minor, en el despistaje he-
matológico se solicitó una ecografía abdominal que evi-
denció la tumoración. La exploración física reveló una es-
plenomegalia homogénea de 9 cm. Todas las determinaciones
hematológicas y bioquímicas fueron normales.

Los estudios diagnósticos por imagen demostraron una
lesión intraesplénica quística de 11,5 x 10 x 8,8 cm, de
paredes irregulares ondulantes y pequeñas saculaciones en
la zona posteroinferior, sin captación de contraste intrave-
noso (Fig. 1).

Con la sospecha de quiste epidermoide se practicó una
laparotomía, evidenciándose esplenomegalia con una tu-
moración intraparenquimatosa, procediéndose a la esple-
nectomía.

El estudio anatomo-patológico macroscópico demostró
un bazo de 15 x 13 x 7 cm (peso 820 g), con una lesión blan-
quecina de morfología irregular de 6 x 5 cm en su superfi-
cie (Fig. 2). La sección objetivó una formación quística uni-
locular de 10 x 9 x 5 cm y un espesor máximo de pared de
0,2 cm, con la superficie interna compuesta por tractos fi-
brosos de coloración blanquecina que desplazaban el pa-
rénquima esplénico. El estudio microscópico demostró que
la pared del quiste solamente estaba recubierta focalmente
por epitelio simple cúbico. El diagnóstico anatomo-patoló-
gico fue de quiste simple mesotelial.

El postoperatorio y la evolución posterior fueron satis-
factorios.

DISCUSIÓN
Los tumores esplénicos benignos en la edad pediátrica

son infrecuentes. La mayoría son quistes o hemangiomas.
Entre los tumores sólidos, los hamartomas esplénicos

son tumores no neoplásicos formados por una combinación
anómala de los componentes titulares del órgano en el que
asientan, y que tienen su origen en el sinusoide esplénico.
Son poco frecuentes, y su incidencia es de 3/200.000 es-
plenectomías(2). La mayoría de los pacientes son asintomá-
ticos, siendo el diagnóstico un hallazgo casual. Una mino-
ría presentan síntomas derivados del hiperesplenismo como
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FIGURA 1. Imagen de TAC abdominal en que se visualiza tu-
moración homogénea intraesplénica, de paredes irregulares y de
unas dimensiones de 11,5 x 10 x 8,8 cm.

FIGURA 2. Pieza quirúrgica, tras esplenectomía, en que se apre-
cia una lesión blanquecina de morfología irregular, correspon-
diente al anclaje del quiste mesotelial.
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pancitopenia, anemia y trombopenia, y menos frecuente
otros síntomas como fiebre, afectación del estado general,
retraso del crecimiento e infecciones recurrentes(3). Podemos
incluir nuestro primer caso en el grupo de los hamartomas
sintomáticos.

Las distintas técnicas de imagen actuales han permitido
que puedan ser diagnosticados preoperatoriamente. Kuy-
kendall(4) fue el primero en 1977 en diagnosticarlo utilizando
gammagrafía, ecografía y arteriografía. Recientemente, en
1996, Thompson(5) y cols. llegaron a un diagnóstico preo-
peratorio mediante la combinación de ecografía, gamma-
grafía, TAC y resonancia magnética.

El tratamiento quirúrgico, siempre que no se pueda re-
alizar la tumorectomía, debe ser la esplenectomía(6). 

La asociación entre hamartoma esplénico y otras enti-
dades hamartomatosas como la esclerosis tuberosa es bien
conocida(7). Sin embargo, la relación entre hamartoma es-
plénico y bazo accesorio no está demostrada. A pesar de
ello, en las series de Morgenstern(8) y cols., esta relación se
encontró en un tercio de los casos.

Los tumores quísticos no parasitarios del bazo se han
clasificado, según Fowler(9,10), en: quistes con revestimiento
celular o verdaderos y quistes sin revestimiento celular o fal-
sos (pseudoquistes). Los verdaderos se dividen en epitelia-
les (epidermoides y dermoides) y mesoteliales (hemangio-
mas, linfangiomas y quistes simples). Los más frecuentes
son los epidermoides y los más raros los dermoides y sim-
ples(9,10). En relación con esta clasificación nuestro segundo
y tercer caso se corresponden con quistes simples de reves-
timiento mesotelial.

Son muy infrecuentes y el diagnóstico clínico se basa en
el hallazgo de una masa en hipocondrio izquierdo, o es-
plenomegalia, generalmente asintomática. En ocasiones,
pueden causar dolor, ruptura, hemorragia o infección. El es-
tudio radiológico, junto con la ecografía y el TAC, son muy
demostrativos. El TAC es más sensible que la ecografía pa-
ra detectar septos o calcificaciones, lo cual puede ser útil a
la hora de distinguir quistes de pseudoquistes(11). Mientras
que la presencia de septos internos es más frecuente en los
quistes verdaderos, las calcificaciones en la pared son típi-
cas de los pseudoquistes(11). Sin embargo el diagnóstico de-
finitivo es histológico, como ha quedado patente en nues-
tro segundo caso, en el que las calcificaciones de la pared
visualizada con el TAC sugerían erróneamente un pseudo-
quiste esplénico.

El tratamiento de estos tumores quísticos debe ser siem-
pre la resección quirúrgica del mismo, siendo peligrosa la
punción, ya que puede tratarse de un quiste hidatídico es-
plénico, que es mucho más frecuente(6). Las técnicas son va-
riables, desde quistectomía, esplenectomía total, o esple-
nectomía parcial (esta última permite preservar la función

esplénica(12). En nuestros casos fue necesaria la esplenecto-
mía total dado el gran tamaño de los tumores. En los casos
en los que se realice esplenectomía, ante el mayor riesgo de
presentar infecciones graves por microorganismos como
Streptococcus pneumoniae, Haemophilus influenzae tipo b,
Neisseria meningitidis, y otros agentes como Babesia y Cap-
nocytophaga canimorsus, está indicada la vacunación, fren-
te al neumococo H. Influenzae tipo b y meningococo C, así
como la profilaxis antimicrobiana diaria con penicilina V o
amoxicilina, al menos hasta 5 años después de la esple-
nectomía.

En conclusión, los tumores esplénicos deben ser consi-
derados en el diagnóstico diferencial, de cualquier tumo-
ración en hipocondrio izquierdo o una esplenomegalia sin-
tomática. Las exploraciones radiológicas son importantes
para sugerir el diagnóstico, que siempre se debe confirmar
con la anatomía patológica. El tratamiento quirúrgico, siem-
pre que sea posible, debe consistir en resecciones parciales
que preserven la funcionalidad esplénica, para evitar ries-
gos infecciosos y tratamientos antibióticos. 
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RESUMEN
Introducción. En los últimos años el aumento de las con-

ductas suicidas en la población infanto-juvenil se ha con-
vertido en un importante problema de salud, siendo la cau-
sa más frecuente de consulta psiquiátrica en los servicios de
urgencias, generando el 40% de los ingresos en las unida-
des infanto-juveniles. 

Material y métodos. Estudio retrospectivo y descriptivo
de los pacientes visitados en el servicio de urgencias por con-
ducta suicida durante los meses de enero a agosto del 2000. 

Resultados. Se atendieron 71 intentos autolíticos. La
edad media fue de 15,5 años, con predominio del sexo fe-
menino (65 casos) (91%). El método más utilizado fue la
ingesta de fármacos en 57 casos (80%). El 79% tenían an-
tecedentes psiquiátricos (56 casos). 24 pacientes (34%) te-
nían intento de autólisis previo. El desencadenante más fre-
cuente fue por conflictos familiares en 39 casos (54,6%).
34 pacientes (48%) requirieron ingreso hospitalario. 

Conclusiones. La población de riesgo son adolescentes
femeninas con antecedentes psiquiátricos y con intentos de
autólisis previos. Sería recomendable un ingreso mínimo
de 24 horas con el fin de poder establecer vínculos terapéu-
ticos que eviten en el futuro la recidiva de esta conducta. 

Palabras Clave: Intentos de suicidio; Adolescencia; Intoxi-
cación.

ABSTRACT
Introduction. In the last years attempted suicide is cu-

rrently a significant problem among the teenage population,

be coming an important health problem. Nowaday it is one
of the most frequent cause of visit into a pysichiatric emer-
gency departament and it represents 40% of there total hos-
pitalization in this units.

Material and methods. Retrospective and descriptive
study of patients visited because of suicide attemp in our
emergency departament from January to Agoust 2000. 

Results. Seventy one patients with attempted suicide we-
re visit in emergency departament. The mean age was 15,5
years; 65 patients (91%) were female. The most common
method was voluntary intoxication in 57 patients (80%).
79% have a prior Psychiatric evaluation and 24 patients
(34%) have a prior suicide attempt. Recent stressful life
events is the most frequent precipitator for attempting sui-
cide in 39 patients (54,6%). 34 patients (48%) required ad-
mission to the hospital. 

Conclusions. Attempted suicide is a significant problem
among the teenage population, especially among teenage
girls and those with prior suicide attempt. We recomended
hospitalitation for a minimum of 24 hours to prevent the
future attempts. 

Key Words. Suicide attemps; Adolescents; Intoxication.

INTRODUCCIÓN
En los últimos años el aumento de las conductas suici-

das en la población infanto-juvenil se ha convertido en un
importante problema de salud, siendo la causa más frecuente
de consulta en los servicios de urgencias psiquiátricas y
generando el 40% de los ingresos en las unidades infanto-
juveniles. Los intentos de suicidio son la segunda causa de
muerte entre la población adolescente, en los países desa-
rrollados, después de los accidentes de tráfico(1,2,3). La ado-
lescencia y la vejez son los dos períodos de la vida con más
alta tasa de suicidios. Diferentes estudios(1,3-6) demuestran
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la prevalencia más elevada de conductas suicidas entre las
adolescentes de sexo femenino. Existen diferentes factores
de riesgo asociados a las conductas suicidas que obligan a
prestar una atención especial a esta población. Suelen ser
adolescentes de sexo femenino, con antecedentes de tras-
tornos psiquiátricos y con intentos previos de autólisis. Tam-
bién influyen la existencia de problemas familiares como
puede ser la violencia intrafamiliar, los antecedentes psi-
quiátricos familiares, los antecedentes de conductas suici-
das y el abuso de alcohol de los padres. El acúmulo de va-
rios factores de riesgo predispone a la tentativa de suicidio.
Entre los jóvenes que han cometido una tentativa de suici-
dio, un tercio recidiva y la mitad no será capaz de estable-
cer relaciones afectivas estables(1).

Presentamos nuestra experiencia sobre conductas suici-
das durante un periodo de 8 meses con el objetivo de iden-
tificar las características clínicas (somáticas y psiquiátricas)
del gesto suicida atendido en nuestro Servicio de Urgencias.

MATERIAL Y MÉTODOS
Se presenta un estudio retrospectivo y descriptivo de

los pacientes visitados en el Servicio de Urgencias del hos-
pital materno- infantil de Sant Joan de Déu, de Barcelona,
durante los meses de enero a agosto de 2000 cuyo motivo
de consulta era una tentativa autolítica. Se revisan 71 his-
torias aplicando un protocolo de estudio en el que se in-
cluyen ítems que evalúan las características del paciente,
del intento autolítico y del entorno familiar. Se analiza: se-
xo, edad, día de la semana, método utilizado, anteceden-
tes psiquiátricos previos, desencadenante, actitud ante el
suicidio y tratamiento requerido. Se clasifica el desenca-
denante del intento como familiar, cuando ha existido una
disputa familiar previa; sentimental si el intento ha sido
secundario a un conflicto de pareja o amistad; escolar si
ha existido un conflicto en la escuela; secundario a pato-
logía psiquiátrica, cuando el paciente presenta una reagu-
dización de su enfermedad que motiva el intento autolí-
tico. 

RESULTADOS
Durante este periodo de 8 meses se atendieron en Ur-

gencias de nuestro Hospital 71 intentos autolíticos, que co-
rresponden al 1% del total de visitas a urgencias, con una

edad media de 15,5 años y un rango de edad de 12 a 18
años. El 91,55% eran mujeres (n=65).

El método más frecuentemente utilizado fue ingesta de
fármacos, correspondiendo a 57 casos (80%), seguido de la
venosección en 10 pacientes (14%), productos tóxicos en 3
pacientes (5%) y otros métodos (0,7%), que corresponde a
una paciente que realizó ingesta de múltiples chinchetas.

Respecto a la distribución semanal, los días con más in-
cidencia fueron los lunes y miércoles, 15 casos cada día
(21%). El fin de semana se atendieron menos intentos de
autólisis, el sábado se presentaron 8 casos (11%) y el do-
mingo, 2 casos (2,8%). 

El tipo de fármaco corresponde en 31 casos (54%) a ben-
zodiazepinas, en 13 casos (22%) fármacos no psicotro-
pos, en 7 casos (13%) neurolépticos y en 6 casos (11%) an-
tidepresivos.

En 56 pacientes existían antecedentes psiquiátricos
(79%) (Tabla 1) y 15 pacientes (21%) no tenían antece-
dentes psiquiátricos. 24 pacientes (34%) tenían anteceden-
tes de intento de autólisis previo y en 18 pacientes (25%)
existían amenazas previas. 

El desencadenante del intento de autólisis se observa en
la tabla 2. En 13 casos (18,8%) no verbalizaban ningún de-
sencadenante. 

Respecto a la premeditación del intento autolítico, en
52 pacientes, es decir, en el 73,2% era un acto impulsivo sin
presentar una ideación autolítica previa. 

En la actitud, ante el suicidio, 40 pacientes (56%) rea-
lizaban crítica del intento, 9 pacientes (13%) presentaban
indiferencia, 16 pacientes (22,5%) presentaban deseo de re-
cidivar y en 5 pacientes (8,5%) no se conoce este dato.

La mayor parte de las tentativas fueron calificadas co-
mo leves, la terapéutica utilizada se basó en la realización
de un lavado gástrico y la administración de carbón acti-
vado, en 3 pacientes (4,2%) se calificó de moderada, re-
quiriendo la utilización de antídotos y en otros 3 pacien-
tes (4,2%) de grave, requiriendo ingreso en UCI. No hubo
ningún caso de muerte. 

El 48% (34 pacientes) requirieron ingreso hospitalario.
Ingresando el 26,9% (19 pacientes) en unidades de estan-
cia corta, el 9,8% (7 pacientes) en planta de psiquiatría, el
7,1% (5 pacientes) en planta de pediatría y el 4,2% (3
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TABLA 1. Antecedentes psiquiátricos.

Número (%)

Depresión 27 (38)
Trastornos de conducta 19 (26)
Ansiedad 6 (9)
Psicosis 4 (6)

TABLA 2. Factores desencadenantes.

Número (%)

Familiares 39 (54,6)
Sentimentales 6 (11,2)
Patología psiquiátrica 6 (8,4)
Abuso sexual 3 (4,3)
Escolar 2 (2,8)
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pacientes) en UCI. La estancia media hospitalaria fue de
7,68 +/- 8,83 días. Los pacientes que no fueron ingresados
se derivaron a diferentes dispositivos asistenciales, el 44,7%
a la Unidad de Crisis, el 36,2% al CSMIJ (Centro de Salud
Mental Infanto Juvenil), el 8,5% a las Consultas Exter-
nas de Psiquiatría del Hospital y el 10,6% a su psiquiatra
habitual. 

DISCUSIÓN
La conducta suicida es la urgencia psiquiátrica más fre-

cuente entre la población adolescente. La investigación
de los intentos de suicidio es un tema amplio y complejo
en el que están implicados factores genéticos, familiares,
patología psiquiátrica y factores sociales y culturales. Di-
ferentes estudios muestran que las tentativas autolíticas son
más frecuentes entre adolescentes de sexo femenino(1,3-5),en
nuestra serie corresponde al 91,5%. Entre las diferentes
formas de tentativa de suicidio las más frecuentes son por
ingesta de medicamentos(4,7). En nuestro estudio corres-
ponde al 79% de los pacientes. Respecto a la distribución
semanal, los días que más tentativas autolíticas se realiza-
ron fueron los lunes y miércoles, en cambio en otro estu-
dio realizado sobre intoxicaciones agudas voluntarias, los
días de máxima incidencia se concentraban al final de la
semana(8).

Por lo que se refiere a la patología psiquiátrica asocia-
da en otro estudio, que no se ha publicado, realizado en
nuestro centro en el año 1997: se clasificaron los intentos
autolíticos en 27% trastorno depresivo, 24% trastorno de
personalidad, 14% trastorno adaptativo y 14% trastorno
psicótico; estos datos se asemejan a los encontrados en nues-
tro estudio. 

Según la literatura(3,6), aproximadamente el 80% de los
adolescentes que intentan suicidarse sufren un trastorno psi-
quiátrico. Los trastornos afectivos, especialmente la depre-
sión, son los más frecuentes. También se ha observado una
correlación entre comportamientos suicidas y antecedentes
de trastornos afectivos en familiares. Los trastornos de con-
ducta son la segunda patología asociada más frecuente,
seguida del consumo y dependencia de tóxicos y de tras-
tornos de adaptación y ansiedad. Los trastornos psiquiá-
tricos forman parte también del curso clínico de los inten-
tos de suicidio, de tal forma que Mardomingo y cols.(9),
observó que el 54% de los pacientes con intento de autóli-
sis sufrían algún trastorno psiquiátrico en un periodo de 8
a 10 años, por lo que nunca se debe considerar como un he-
cho aislado en la vida del paciente. En nuestro estudio el
34,6% de los pacientes tenían antecedentes de intentos au-
tolíticos previos. En los intentos de suicidio de la infancia y

la adolescencia existen antecedentes de conducta suicida en
cifras que varían del 40-20% según diferentes estudios(1,4,5).
Por lo que la existencia de una conducta suicida previa de-
be considerarse como un factor de riesgo. 

El motivo desencadenante del gesto autolítico corres-
ponde mayoritariamente a conflictos familiares, corres-
pondiendo al 54% de nuestros pacientes. En otros estudios
también corresponde al motivo desencadenante más fre-
cuente(1,4).

El paciente tipo sería una adolescente que realiza una
sobreingesta medicamentosa de manera impulsiva tras una
discusión familiar con poca repercusión a nivel orgánico.
La población de riesgo sería una adolescente de sexo fe-
menino, con antecedentes de trastornos psiquiátricos y con
intentos previos de autólisis. En este tipo de conductas es
importante la atención psiquiátrica urgente por personal es-
pecializado en la patología de la infancia y la adolescen-
cia, y sería recomendable un ingreso mínimo de 24 horas
con el fin de poder establecer vínculos terapéuticos que evi-
ten en un futuro la recidiva de estas conductas. 
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RESUMEN
Objetivo. Investigar la relación, en recién nacidos tér-

mino, entre una inadecuada adaptación cardio-respiratoria
al nacimiento y déficit clínicamente detectables de diferen-
tes ítems del neurodesarrollo durante los primeros meses de
vida postnatal. 

Material y método. Estudio de cohortes prospectivo de
43 recién nacidos a término, 25 testigos y 18 con desórde-
nes leves-moderados en la readaptación cardio-respiratoria
al nacimiento. Se aplican los tests de desarrollo psicoso-
cial de Brazelton, Brunet-Lèzine y Denver. 

Resultados. Encontramos diferencias estadísticamente
significativas en las respuestas al test de Brazelton entre la
serie problema y la testigo. Existe relación entre la explo-
ración neurológica al nacimiento mediante el test de Bra-
zelton y las respuestas en el área motora fina valorada a la
edad de 24 meses. No encontramos diferencias en su evo-
lución neurológica global a la edad de 24 meses. 

Conclusiones. Los resultados por nosotros obtenidos su-
gieren que trastornos readaptativos leves-moderados del RN
término modifican las respuestas conductales de éstos, va-
loradas por el test de Brazelton. No existen diferencias en
el desarrollo psicosocial entre las dos series de RN estu-
diadas, a los 24 meses de edad. Desórdenes conductales
de los RN a término reflejados mediante el test de Brazel-
ton, parecen asociarse con alteraciones del área motora fi-
na a los 24 meses de edad.

Palabras Clave: Adaptación cardio-respiratoria; Apgar; Test
de Brazelton; Test de Brunet-Lèzine; Test de Denver; Neu-
rodesarrollo; Seguimiento neurológico.

ABSTRACT
Objective. The aim of the work is to investigate in full

term infants the relationship between aninadequate cardio-
respitatory readjustment at birth and a clinically detected
deficit of the different neurodevelopment items, during the
first months of postborn life.

Material and method. Prospective cohort study over 43
full term neonates, 25 control and 18 with low-medium di-
sorders in cardio-respiratory readjustment at born. In order
to evaluate them, the psychosocial development tests of Bra-
zelton, Brunet-Lèzine and Denver were applied. 

Results. Statistical significance differences in the answer
of the Brazelton test between the case group and the con-
trol group were found. There is a clear correlation betwe-
en the neurological exploration at born, using the Brazel-
ton test and the answers in the handling area at 24 months
age. Finally, no differences were found in their neurological
total evolution at 24 months age. 

Conclusions. Our results suggest that low- medium re-
adjustment disorders in full term infants, change the con-
duct answers of these children evaluated by the Brazelton
test. However, at 24 months age, no differences appeared
in the psychological development between the two groups
studied. Conduct disorders in full term infants reflected with
Brazelton test seem to be associated with disorders in hand-
ling area. 

Key Words: Cardio-respiratory readjustment; Apgar; Bra-
zelton test; Brunet-Lèzine test; Denver test; Neurodevelop-
ment; Neurological follow-up.

INTRODUCCIÓN
Entre los RN que integran la población de riesgo de pre-

sentar desórdenes en el neurodesarrollo, tradicionalmente
se han incluido aquellos que han sufrido cualquier episodio
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de asfixia perinatal. Si bien las relaciones entre daño cere-
bral y asfixia perinatal están bien establecidas en los epi-
sodios graves(1-6), las formas moderadas y leves parecen te-
ner, como hecho aislado, escasa trascendencia a largo plazo.
Estas últimas poblaciones han sido menos analizadas, de
forma global, en cuanto a su evolución mediante tests fun-
cionales que permitan identificar discapacidades relaciona-
das con el episodio asfíctico(7,8).

MATERIAL Y MÉTODO

1. Población de estudio
Se analiza el desarrollo psicosocial de 43 recién nacidos

a término (RN), con peso adecuado a su edad gestacional,
procedentes de nuestra Maternidad, hasta la edad de 24 me-
ses, seleccionados de un total de 1.951 partos consecutivos.
Esta población está integrada por un grupo problema y
un grupo testigo: 

- Grupo problema: 18 RN que presentaban criterios
diagnósticos de mala adaptación cardio-respirotoria leve-
moderada, definida por: a) registro cardiotocográfico pa-
tológico: bradicardia inferior a 100 latidos/minuto, desa-
celeraciones tardías, desaceleraciones variables graves; b)
test de Apgar al minuto < 6 y ≥3(9); c) pH en sangre de cor-
dón inferior a 7,20 y superior a 7,00(10).

- Grupo testigo: 25 RN sanos con readaptación car-
dio-respiratoria normal y producto de gestaciones de bajo
riesgo.

Se excluyeron todos los RN con enfermedad embriofe-
tal-neonatal de base, que pudiese ser responsable de altera-
ciones del neurodesarrollo y depresiones neonatales rela-
cionadas con procedimientos farmacológicos administrados
a la gestante/parturienta.

2. Valoración funcional del neurodesarrollo
La aplicación de los tests valorativos del neurodesa-

rrollo que a continuación se describen fueron aplicados

a las poblaciones estudiadas (RN problema y testigo) con
la siguiente cronología: test de Brazelton(11) en el período
neonatal precoz (primeros siete días de vida postnatal).
test de Denver(12,13) y test de Brunet-Lèzine(14) a los 2,3,
6,9,12,17 y 24 meses de edad. El examen se ha realizado
siempre en las mismas condiciones y por el mismo obser-
vador.

3. Método estadístico
El análisis estadístico de los datos se ha realizado en dos

fases, una descriptiva-exploratoria y una analítica en la que
se ha estudiado: a) el contraste de medias para muestras con
datos independientes, aplicando la t de Student o la U de
Mann-Whitney; b) la homogeneidad de las distribuciones
de los datos que presentan los diferentes tests. Para ello se
ha aplicado el test exacto de Fisher para dos colas, en ta-
blas de 2x2; y c) las posibles correlaciones entre la respuesta
de RN al test de Brazelton (variable dicotómica) y los re-
sultados obtenidos en el test de Brunet(15). Las diferencias se
considerarán significativas cuando los valores de P fueron
menores de 0,05.

Para todo ello se ha utilizado el paquete estadístico SPSS
versión 8.0. 

RESULTADOS
En la tabla 1 se recogen los datos de ambas series, pro-

blemas y testigos respectivamente, las cuales son indistin-
guibles en las variables que dan homogeneidad a la mues-
tra (edad gestacional y antropometría neonatal). Asimismo
se recogen los datos de crecimiento somático en los prime-
ros 24 meses de vida postnatal.

El análisis de homogeneidad, en una tabla 2x2, apli-
cando el test exacto de Fisher para dos colas, aplicado en
los tests de Brazelton, Denver y Brunet-Lèzine para estudiar
si existen diferencias en las respuestas, entre los grupos pro-
blema y testigo, indica que la serie problema presenta una
respuesta exaltada al test de Brazelton estadísticamente sig-
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TABLA 1. Distribución de las principales características de ambas series al nacimiento y a los 24 meses de edad postnatal: edad
pediátrica, peso, longitud y perímetro craneal.

Nacimiento 24 meses de edad
Problema Testigo Problema Testigo

Edad pediátrica (semanas)
Media± desviación media 38,5±1 38,5±1

Peso (gramos)
Media ± desviación media 2.990±400 2.870±390 12.650±1.400 12.800±1.500

Longitud (centímetros)
Media ± desviación media 47,1±2,4 46,5±1,6 88±2 89±1,8

Perímetro craneal (centímetros)
Media ± desviación media 32,6±1,3 32,1±1,5 49,5±1,3 49,2±1,4
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nificativa (p<0,05); mientras que en las respuestas al test de
Denver y el test de Brunet-Lézine no existen diferencias es-
tadísticamente significativas en ninguno de sus aspectos.
(Tabla 2)

Contraste entre el cociente de desarrollo y la mala
adaptación cardio-respiratoria leve-moderada perinatal. 

En la figura 1 se presentan conjuntamente los valores
del cociente de desarrollo obtenido en el test de Brunet pa-
ra niños que presentan mala adaptación cardio-respiratoria

leve-moderada frente al grupo testigo. En ambos casos to-
dos los valores se encuentran dentro de la zona de norma-
lidad del test, es decir, entre 80 y 120, y no existen dife-
rencias estadísticamente significativas.

Estudio comparativo de los resultados del test de
Brazelton y el cociente de desarrollo en el test de Brunet-
Lèzine

La figura 2 muestra el cociente de desarrollo para los
RN según que el resultado en el test de Brazelton haya sido

Utilidad de los tests de desarrollo psicosocial en la valoración del recién nacido a término con trastornos… 517VOL. 59 Nº6, 2003

TABLA 2. 

Test de Brazelton - Existen diferencias (p<0,05)

Respuesta Respuesta
Exaltada Normal

Testigo n=25 5 20
Problema n=18 11 7

Test de Denver

Motor – No existen diferencias 3M 6M 9M 12M 17M 24M
Testigo  n=25 25 24 22 22 23 24
Problema n=18 18 17 16 15 17 16

Motor fino - No existen diferencias 3M 6M 9M 12M 17M 24M
Testigo  n=25 24 24 22 23 22 22
Problema n=18 17 16 13 14 13 13

Lenguaje - No existen diferencias 3M 6M 9M 12M 17M 24M
Testigo  n=25 25 22 24 24 23 23
Problema n=18 18 18 18 18 16 16

Social - No existen diferencias 3M 6M 9M 12M 17M 24M
Testigo  n=25 25 23 22 25 22 25
Problema n=18 18 17 18 18 16 17

Test de Brunet-Lèzine

Motor – No existen diferencias 3M 6M 9M 12M 17M 24M
Testigo  n=25 25 24 25 20 21 21
Problema n=18 18 18 18 14 15 16

Motor fino – No existen diferencias 3M 6M 9M 12M 17M 24M
Testigo  n=25 24 24 25 25 22 22
Problema n=18 17 15 14 14 13 13

Lenguaje – No existen diferencias 3M 6M 9M 12M 17M 24M
Testigo  n=25 25 25 22 25 22 23
Problema n=18 18 18 18 18 15 16

Social– No existen diferencias 3M 6M 9M 12M 17M 24M
Testigo n=25 25 22 24 22 25 24
Problema n=18 18 14 18 17 17 17
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normal o con respuesta exaltada, para los niños nacidos con
mala adaptación cardio-respiratoria leve-moderada y los ni-
ños pertenecientes al grupo testigo. Para ambos grupos de
niños se observa que, aunque todos entran dentro de la nor-
malidad (zona sombreada de la gráfica), tienen peor pun-
tuación aquellos que en su exploración neonatal han teni-
do una respuesta exaltada.

Considerados globalmente la serie problema y testigo,
un 47% de los que presentaron un test de Brazelton con res-
puestas exaltadas tienen un valor de cociente de desarro-
llo inferior a 90, el cual está por debajo de la media en los
niños nacidos a término.

Relación entre la respuesta al test de Brazelton y la
puntuación en el área motora fina

Todos los niños que obtuvieron bajas respuestas en el
test de Denver y Brunet-Lèzine a los 24 meses, tanto de la
serie testigo como de la serie problema, dieron una res-
puesta exaltada en el test de Brazelton, pero no todos los
neonatos con respuestas exaltadas en el test de Brazelton
dan peores resultados en el test de Denver y de Brunet a los
24 meses.

Si analizamos los resultados en las distintas ítems del test
de Brunet se observa que los valores más bajos, responsa-
bles de un bajo cociente de desarrollo, en los niños con res-
puesta exaltada en el test de Brazelton se encuentra en el
apartado relacionado con el desarrollo motor fino. El 45%
de los RN que presentaron respuesta exaltada en el test de
Brazelton, de la serie problema, su puntuación en el ítem
motor fino, fue inferior a 75. Al establecer una correla-
ción biserial puntual del grupo problema con Brazelton nor-
mal y con respuesta exaltada se obtiene un valor de 0,13,
es decir, estadísticamente significativa (Fig. 3). 

DISCUSIÓN
En general, parece que los neonatos con asfixia perina-

tal comparados con RN normales les faltan recursos para
recuperar el equilibrio interno después de una fase de irri-
tación como el llanto, les resulta más difícil consolarse y
además, se evidencia una escasa capacidad para reaccionar
ante situaciones de estrés que requieren un reajuste de su
sistema nervioso vegetativo. Esta forma de respuesta la
definimos como respuesta exaltada(11).

Jirón y cols.(16) estudian el comportamiento neonatal en
el sufrimiento fetal agudo mediante la escala de Brazelton
comparando un grupo de neonatos sanos con un grupo de
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FIGURA 1. Valores de cociente de desarrollo. (  ) Grupo testigo.
(  ) Grupo problema.
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FIGURA 2. Resultados de los casos estudiados frente al cocien-
te de desarrollo. (  ) Brazelton normal, testigo. (  ) Brazelton con
respuesta exaltada, testigo. (  ) Brazelton normal, problema. (  )
Brazelton con respuesta exaltada, problema.
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FIGURA 3. Casos estudiados niños nacidos a término frente a
motor fino. (  ) Brazelton normal, testigo. (  ) Brazelton con res-
puesta exaltada, testigo. (  ) Brazelton normal, problema. (  ) Bra-
zelton con respuesta exaltada, problema.
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RN a término con Apgar <7 a los 5 minutos, con valores de
pH <7,15 y EB <-8 en arteria umbilical; si encuentran di-
ferencias en RN a término en su respuesta al test de Bra-
zelton en aquellos con asfixia al nacer y sin ella.

En nuestro grupo de RN existe diferencia estadística-
mente significativa en la exploración neonatal de los RN a
término con mala adaptación cardio-respiratoria y sin ella,
obteniendo una respuesta exaltada en el grupo problema.

La evolución en cuanto a peso, longitud y perímetro cra-
neal de nuestros niños ha sido adecuada siguiendo las tablas
de Hernández y cols.(17). Estos resultados apoyan que factores
ambientales como, por ejemplo, la alimentación, han sido ade-
cuados y no existen diferencias entre los grupos de niños es-
tudiados que pudieran alterar el resultado neurológico final.

Upadhyay y cols.(18) exploran a varios grupos RN con el
test de Brazelton y obtienen los siguientes resultados: 

1. Los RN a término con bajo peso para su edad gesta-
cional (18 RN) tienen peor respuesta motora y peor res-
puesta en los ítems de interacción. 

2. Los RN pretérmino con peso adecuado a su edad ges-
tacional (18 RN) también responden peor a los ítems de in-
teracción y a los motores pero lo hacen mejor que los RN
a término con bajo peso para su edad gestacional (18 RN).
En este trabajo no encuentran diferencias entre los RN a
término con peso adecuado a su edad gestacional con asfi-
xia (15RN) y sin ella (21RN).

En España, Castells y cols.(19) aplican la Escala de Bra-
zelton a RN sanos normales (n=35) y macrosómicos (n=20),
encontrando que los niños con peso elevado para su edad
gestacional muestran un estado de alerta de peor calidad,
les cuesta más mantener la atención, tienen menos energía
y les cuesta más autorregularse. En nuestra serie no existen
diferencias en el test de Denver aplicado a los 24 meses de
edad entre los niños del grupo problema y testigo.

Al aplicar el test de Brunet-Lèzine no hemos encontra-
do diferencias en el cociente de desarrollo global de los RN
con mala adaptación cardio-respiratoria y sin ella. Tampo-
co hemos encontrado diferencias en el área motora fina a
los 24 meses pero sí se puede observar una tendencia a la
mala evolución del desarrollo motor fino en los niños con
mala adaptación cardio-respiratoria al nacimiento.

En la literatura encontramos los estudios de Jiménez, Fi-
gueras, Curtis y cols.(20-22), que estudian RN prospectiva-
mente, con criterios de inclusión parecidos a los nuestros,
excepto en el valor del test de Apgar que ellos lo estiman a
los 5 minutos como asfixia igual o inferior a 6 y el pH<7,15
y hacen un seguimiento de los niños durante un mínimo de
15 meses, llegando a la conclusión de que en los RN con se-
cuelas siempre existió la evidencia de sufrimiento cerebral
en la primera semana de vida, datos concordantes con nues-
tros resultados.

González de Dios(23-25) realiza un estudio de cohortes
prospectivo con seguimiento neurológico entre 12-24 me-

ses. En su serie RN con asfixia perinatal no severa sin EHI
y con secuelas a los 24 meses: 4/105= 3,8%.

En el estudio de Allen y Capute(26) con 210 prematuros
de alto riesgo, una tercera parte de los neonatos con exa-
men neonatal patológico tienen una exploración normal a
los 18 meses pero el resto evolucionan con secuelas.

CONCLUSIONES
1. La conducta neonatal valorada mediante el test de

Brazelton muestra respuestas exaltadas, estadísticamente
significativas, en los RN a término con desórdenes rea-
daptativos cardio-respiratorios leves-moderados con res-
pecto a una población testigo. Es decir, la existencia de un
trastorno readapatativo leve-moderado, estimado al mi-
nuto de vida, modifica las respuestas conductales del RN
a término durante la 1ª semana de vida. La exploración ne-
onatal es importante para seleccionar a los niños que van a
precisar un seguimiento neurológico posterior y una inter-
vención temprana para mejorar sus posibilidades.

3. Los RN tanto de la serie problema como testigo que
han presentado alteraciones en el área motora fina a los 24
meses de edad, presentaron al nacimiento respuesta exalta-
da al test de Brazelton.

4. La valoración longitudinal del neurodesarrollo me-
diante tests conductales y tests métricos, según los resulta-
dos por nosotros obtenidos, es un método clínico eficaz y
de bajo coste en la exploración sistemática del niño.

5. De forma general los desórdenes readaptativos que
hemos denominado leves-moderados no conllevan un ries-
go significativo de déficit psicosocial. Los datos encon-
trados sugieren que la conducta neonatal se modifica en
RN con desórdenes. La respuesta exaltada en el test de
Brazelton en la primera semana de vida parece relacionarse
con desórdenes del área motora fina, a los 24 meses de
edad.
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INTRODUCCIÓN
La neurocisticercosis es la parasitosis cerebral más fre-

cuente. A nivel mundial supone la primera causa de con-
vulsiones en la población adulta(1,2).

En nuestro país la prevalencia es cada vez mayor debi-
do al fenómeno inmigratorio de la población desde zonas
endémicas(3). 

Las bases de su tratamiento son controvertidas, de ahí
el interés de realizar una revisión de los estudios existentes,
con el fin de obtener una visión global de las distintas op-
ciones terapéuticas.

ETIOPATOGENIA
La cisticercosis se produce como consecuencia de la in-

fección por larvas de Taenia solium (tenia porcina). Este or-
ganismo pertenece a la familia de los cestodes o gusanos seg-
mentados y, según su estadio, puede dar lugar a dos tipos
de infecciones(4):

- Teniasis: parasitación intestinal por la forma adulta
del cestode (tenia). Tras la ingesta de carne con cisticercos,
se libera la larva en el tubo digestivo y se desarrolla el gu-
sano adulto, que se adhiere a la mucosa intestinal por me-
dio de unas ventosas (escólex) que se encuentran en su ca-
beza, y va liberando proglótides (segmentos), algunos de los
cuales contienen huevos. Estos proglótides son expulsados
junto con las heces.

El hombre es único huésped definitivo de la tenia, por lo
que esta forma de infección sólo la encontraremos en hu-
manos.

- Cisticercosis: consecuencia de la ingestión de hue-
vos. Se produce el desarrollo de una oncosfera larvaria,
capaz de atravesar la mucosa intestinal y migrar hacia di-
versos tejidos, donde se aloja en forma de quistes deno-
minados “cisticercos”. En cada cisticerco hay un escó-
lex viable, rodeado de líquido. En ocasiones a partir del
cisticerco original se forman un gran número de vesícu-
las sin escólex, lo que constituye la forma racemosa que,
aunque excepcional en pediatría, es la forma de peor pro-
nóstico. 

Los seres vivos capaces de padecer este tipo de infección
se denominan “huéspedes intermediarios”, y son general-
mente los cerdos (a veces perros, gatos, etc.).

Por tanto, para que el hombre desarrolle una infección
como la cisticercosis habrá de ingerir alimentos contami-
nados con materia fecal de humanos infectados (proglóti-
des con huevos), mientras que si ingiere carne de cerdo con
cisticercosis, únicamente desarrollará teniasis.

Las localizaciones más frecuentes de los cisticercos en el
hombre son el SNC (sobre todo en la corteza y en la unión
de las sustancias blanca y gris), el músculo estriado, tejido
celular subcutáneo y los ojos.

EPIDEMIOLOGÍA
Se trata de una enfermedad endémica en países con con-

diciones socioeconómicas deficientes, sobre todo Asia y Amé-
rica Latina. En este último continente hay aproximadamente
400.000 personas con enfermedad sintomática, aunque la
frecuencia de infección asintomática es mucho mayor. Es-
tudios post mortem de áreas endémicas han demostrado que
cerca de un 80 % de los casos no presentan clínica(5). En zo-
nas endémicas, un 10% de la población está infectada al lle-
gar a la adolescencia, y 1/200 presentarán convulsiones de-
bidas a esta enfermedad(6).
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Un estudio realizado en nuestro país encontró que to-
dos los pacientes afectos eran inmigrantes nacidos en Amé-
rica del Sur y el 50% de los mismos procedían de Ecuador(7).

CLÍNICA
Depende del número y localización de los cisticercos,

así como de la respuesta inmunitaria del huésped ante el
mismo. En la mayoría de los niños es benigna y autoli-
mitada, permaneciendo frecuentemente asintomáticos(8,9).
La clínica suele desencadenarse por la muerte de la lar-
va, que da lugar a la activación de la respuesta inmune del

huésped, responsable del edema que se observa alrede-
dor de las lesiones cuando el cisticerco degenera(10). Este
proceso también se ha observado en lesiones calcifica-
das, lo que podría deberse a la liberación intermitente de
antígenos(11) o la existencia de gliosis perilesional(12). Tam-
bién el efecto masa producido por la lesión puede dar lu-
gar a síntomas.

Se pueden considerar las siguientes formas clínicas(7):
- Parenquimatosa: la más frecuente; constituye el 50-

60% de los casos. Según la localización, respuesta inmune
y numero de quistes, se pueden desarrollar los siguientes
síntomas:

• Convulsiones, que pueden ser focales, generaliza-
das o focales con generalización secundaria. Es la
forma más frecuente de presentación (50-94,8%)(13).

• Hipertensión intracraneal (25%).
• Cefalea sin hipertensión intracraneal (20-30%).
• Otros: déficit neurológicos focales, síntomas psi-

quiátricos incluyendo demencia, etc.
• Existe una forma especial de neurocisticercosis

(NCC) parenquimatosa que es de gran importan-
cia por su clínica. Se trata de la encefalitis cisti-
cercosa, consecuencia de la infección masiva de
cisticercos en el parénquima cerebral, con la sub-
siguiente reacción inflamatoria del huésped y ede-
ma cerebral. Ocurre principalmente en mujeres jó-
venes y en niños.

- Subaracnoidea: es la segunda forma clínica en frecuen-
cia (27-56%). Se describen las siguientes localizaciones:

• Cisternas basales (localización principal), caracte-
rizadas por aracnoiditis: los pacientes pueden pre-
sentar signos meníngeos, ictus por vasculitis e hi-
drocefalia comunicante.

• Cisuras: pueden producir cisticercos gigantes y dar
lugar a inflamación parenquimatosa.

• Surcos cerebrales: clínica similar a la de la forma
parenquimatosa.

- Intraventricular: forma poco frecuente. Sobre todo en
el IV ventrículo. Puede ser clínicamente silente o producir
una hidrocefalia obstructiva, que se agrava en el caso de que
el quiste degenere.

- Espinal: puede localizarse en el espacio subaracnoideo
o en la médula espinal, donde puede semejar un cuadro de
mielitis transversa. 

En un 50% de los casos pueden coexistir varios tipos de
lesiones en un mismo paciente, así como cisticercos activos
e inactivos(14).

DIAGNÓSTICO
Se realiza a través de una valoración conjunta de los da-

tos epidemiológicos, clínicos, inmunológicos y de neuroi-
magen. Se han propuesto(15) 2 categorías de diagnóstico en
base a los criterios expuestos en la tabla 1. 
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TABLA 1. Criterios diagnósticos de neurocisticercosis.

Criterios absolutos

Demostración histológica de cisticercos en biopsia cerebral o
medular.

Lesiones quísticas con imágenes de escólex en su interior en
TAC o RM.

Visualización directa de parásitos subretinianos en el fondo de
ojo.

Criterios mayores

Lesiones altamente sugestivas de NCC en estudios de
neuroimagen.

Demostración de anticuerpos específicos contra T. solium
mediante EITB.

Resolución de lesiones quísticas intracraneales tras tratamiento
antiparasitario.

Resolución espontánea de pequeñas lesiones captadoras de
contraste.

Criterios menores

Lesiones compatibles con NCC en las pruebas de neuroimagen.

Manifestaciones clínicas sugestivas de NCC.

Elisa positivo en LCR o detección de antígenos  o anticuerpos.

Cisticercosis fuera del SNC.

Criterios epidemiológicos

Teniasis presente o pasada personal o de cohabitantes.

Haber residido en países donde la NCC es endémica.

Viajar frecuentemente a países endémicos.

Según la presencia o no de dichos datos consideraremos:
Diagnóstico definitivo: 1 criterio absoluto ; 2 mayores + 1
menor + 1 criterio epidemiológico.
Diagnóstico probable: 1 mayor + 2 menores; 1 mayor + 1
menor + 1 criterio epidemiológico; 3 menores + 1 criterio
epidemiológico.
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Estudios de neuroimagen
Tanto el TAC cerebral como la RMN han mejorado con-

siderablemente la capacidad para detectar neurocisticercos.
El TAC es superior a la RMN en la visualización de calcifi-
caciones parenquimatosas (hallazgo más frecuente), mien-
tras que la RMN es más sensible para detectar quistes in-
traventriculares, subaracnoideos, en fosa posterior, médula
espinal y también para ver lesiones sin edema periférico(16).
Muchos estudios han comparado la eficacia de estos dos
métodos de imagen, concluyendo que la RMN debería ser
realizada complementariamente al TAC y sólo cuando sea
necesaria.

La lesión pasa por diferentes fases evolutivas que refle-
jan la puesta en marcha de la respuesta inmunitaria y la de-
generación del parásito, y que van a manifestarse como cam-
bios en la imagen. Se describen cuatro estadios(17,18):

- Vesicular: quiste que contiene el escólex. Alcanza su
tamaño máximo en aproximadamente 3-12 semanas. No
existe edema perilesional. En el TAC veremos un quiste
hipodenso, que no capta contraste, mientras que en la RM
se observa una señal de baja intensidad. Con ambas ténicas
se puede ver un nódulo hiperintenso en el interior del quis-
te, que correspondería al escólex.

- Coloidal: la respuesta inmune se activa, lo que da lu-
gar a la aparición de edema y fibrosis perilesional. La lar-
va degenera, desapareciendo el escólex. En el TAC se ob-
serva una lesión que capta contraste en anillo rodeada
de edema perilesional. En la RM, un quiste hiperintenso
(por el acúmulo de proteínas y detritus en el quiste) con
un anillo hipercaptante en T1, mientras que en T2 se vi-
sualiza una imagen de baja densidad rodeada de lesión hi-
percaptante.

- Granular-nodular: el quiste se retrae, su contenido es
sustituido por tejido granulomatoso y el edema disminu-
ye. El TAC muestra un área hipodensa, que capta contras-
te con leve edema perilesional; la RM una lesión captado-
ra de contraste en anillo similar a la que aparece en
tuberculomas, granulomas o metástasis.

- Calcificado: nódulo calcificado en el lugar en que an-
tes aparecía la vesícula. No en todos los casos se observa es-
te estadío, pudiendo el cisticerco desaparecer sin dejar secuelas
En el TAC aparece como calcificaciones únicas o múltiples,
que no captan contraste, y que son hipointensas en la RM. 

También, y con el fin de facilitar la clasificación, se po-
dría dividir la lesión en activa o inactiva, según la viabili-
dad de la larva, según se refleja en la tabla 2.

Estudios inmunológicos
Se realizan dos tipos de estudios, ELISA e EITB. El pri-

mero puede ser realizado en suero aunque su sensibilidad y
especificidad mejoran cuando se realiza en LCR. El rendi-
miento de ambos tipos de tests mejora cuando existe más
de una lesión de cisticercosis. La fiabilidad y validez del EITB
es ampliamente superior a la del ELISA(16,19).

Como en ningún caso la sensibilidad de los tests alcan-
za el 100%, la obtención de una serología negativa nunca
descarta la enfermedad, por lo que su utilidad es, princi-
palmente, diagnóstica. En la tabla 3 se reflejan las distintas
sensibilidades y especificidades de cada una de las pruebas.

También se ha propuesto la utilización de la serología
como marcador de pronóstico y evolución. Así, se ha com-
probado que la negativización del EITB dentro de los tres
meses subsiguientes a la administración de tratamiento se
asocia a curación. La persistencia de positividad, sin em-
bargo, no predice mala respuesta(20,21).

Otras pruebas de ayuda en el diagnóstico
- Radiografía de partes blandas: puede visualizar cisti-

cercos musculares, que podrían ser biopsiados.
- Fondo de ojo: para visualización de cisticercos oculares.
- Examen de heces: se deben obtener tres muestras con-

secutivas, con el fin de investigar la presencia de huevos (te-
niasis intestinal). Serviría, por tanto, como dato epide-
miológico.
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TABLA 2. Diferencias de imagen entre larva viva y larva
muerta.

Larva viva Larva muerta

Escólex No captación
No edema Edema importante
Quiste Calcificación

TABLA 3. Valor de las pruebas serológicas para el diagnóstico de NCC.

Sensibilidad Especificidad Falsos (+) Falsos (-)

ELISA 69% suero 71% suero Reacciones cruzadas Quiste único
87% LCR 95% LCR Reacciones cruzadas No meningitis

EITB 50-70%* 100% Muscular Quiste único
98%** 100% No meningitis

*Quiste único; ** Dos o mas quistes.
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TRATAMIENTO

Sintomático
- Edema cerebral: se utilizan sobre todo corticoides a

dosis de 0,5-1,5 mg/kg/día de dexametasona, durante 3 a 4
días (dosis máxima, 16 mg/día). Alternativamente se puede
utilizar prednisona (1-2 mg/kg/día) vía oral. En casos de hi-
pertensión intracraneal aguda se puede asociar manitol (0,5-
1 mg/kg/dosis).

En niños el edema suele ser únicamente periquístico y
asociado a la degeneración de la larva, por lo que se reco-
mienda la administración conjunta de corticoides en el ca-
so de utilizar terapia antihelmíntica.

- Convulsiones: en pacientes con epilepsia secundaria a
lesiones calcificadas, está indicada la administración de un
anticonvulsivo. Suelen utilizarse como fármacos de prime-
ra línea carbamazepina (10-20 mg/kg/día) o fenitoína (4-8
mg/kg/día), obteniéndose generalmente buena respuesta. En
estos casos el tratamiento se utiliza a largo plazo.

En el caso de convulsiones secundarias a la degenera-
ción del quiste también puede iniciarse tratamiento anti-
convulsivo, pero en estos casos los síntomas se considera-
rán agudos. El tratamiento puede o no continuarse hasta
que la resolución de la lesión sea completa (generalmente
ésta se produce en unos 6 meses), disminuyendo o incluso
suspendiendo la medicación con posterioridad(22).

Terapia antihelmíntica
La terapia antihelmíntica es controvertida. La degene-

ración del cisticerco asociada a la muerte de la larva ocurre
de forma espontánea en todos los casos, en un periodo de
tiempo variable que depende de la respuesta inmunitaria del
huésped. Cuando ésta se activa, la muerte del parásito se
produce aproximadamente en unos 3-9 meses, siendo la res-
puesta inflamatoria del huésped la que se asocia a edema
cerebral y por tanto a la aparición de sintomatología. 

En términos generales se acepta que la terapia antihel-
míntica no debe emplearse en casos de(23):

- Encefalitis neurocisticercosa: puede incrementarse el
edema y, por tanto, la sintomatología

- Lesiones calcificadas: puesto que el parásito ya ha de-
generado

- Cisticercosis ocular: puede haber pérdida de visión
en relación con la respuesta inflamatoria

En los distintos estudios realizados se obtienen resulta-
dos dispares; aceleración de la degeneración de las lesio-
nes únicamente cuando se trata en los estadios vesicular y
quístico (estudio realizado con escaso número de pacien-
tes)(24); disminución de la formación de granulomas y calci-
ficaciones residuales tras la degeneración del cisticerco en
pacientes tratados respecto a los no tratados(25); mejoría del
control epiléptico en pacientes tratados (estudio realizado
únicamente en adultos)(26); mayor número de secuelas pre-

coces y tardías en pacientes tratados, sin diferencias signi-
ficativas en cuanto al control de las crisis, disminución del
número de lesiones o desaparición de las mismas(27) (estu-
dio prospectivo, con aleatorización de los sujetos).

Uno de los pocos estudios realizados exclusivamente en
niños con quiste único no halló diferencias significativas en-
tre tratados y no tratados en cuanto a mejoría radiológica
de las lesiones, ni en cuanto a efectos secundarios del tra-
tamiento(28).

Un metaanálisis realizado por el grupo Cochrane(29) en el
año 2003, no evidenció beneficio clínico en pacientes trata-
dos con antihelmínticos respecto a los no tratados. En los es-
tudios analizados se incluyeron pacientes con lesiones en dis-
tintos estadios (salvo quistes calcificados), y no se estratificó
según la edad. Se obtuvieron los siguientes resultados: no dis-
minuyó la necesidad de anticonvulsivos, no se evidenció me-
jor control de las crisis convulsivas, no se demuestró empeo-
ramiento de la hipertensión intracraneal ni muerte; pero sí se
encontró asociación entre la administración de tratamiento y
la desaparición de los quistes, aunque con un intervalo de con-
fianza que rayaba en los límites de la significación: RR: 0,83
con un intervalo de confianza para p< 0,05: (0,7-0,99).

En el año 2002, un panel de expertos en neurocisticerco-
sis estableció unos consensos basados en los distintos estudios
realizados y la experiencia clínica(30). En ellos se establecían
unas bases generales, y las alternativas de tratamiento posi-
bles cuando no se llegó a ningún acuerdo respecto al mismo.

Bases generales
- El tratamiento debe ser individualizado y basarse en el

número, localización y viabilidad de las lesiones.
- El crecimiento de un cisticerco parenquimatoso, si bien

raro, puede ser mortal, por lo que requiere tratamiento ya
sea antihelmíntico o quirúrgico.

- La hipertensión intracraneal, en el caso de que exista,
debe ser considerada prioritaria, muy por delante del tra-
tamiento antihelmíntico (TAH).

- En el caso de convulsiones, el tratamiento principal son
los antiepilépticos.

Tratamiento de neuroocisticercosis parenquimatosa
- Quistes viables: en el casos de lesiones múltiples, y de-

bido al riesgo de crecimiento del quiste y de aparición de
múltiples episodios sintomáticos asociados a la degeneración
de los cisticercos abogan por la administración de tratamiento
antihelmíntico; la mayoría de los expertos recomendaron la
asociación de corticoides. No existe acuerdo sobre el trata-
miento de cisticercosis masiva (cientos de quistes viables), o
de pacientes con un escaso número de lesiones.

- Lesiones en proceso de degeneración (captantes en
las pruebas de imagen): en el caso de lesiones únicas, no se
requiere tratamiento antihelmíntico, aunque podría utili-
zarse. Nunca se utilizará, sin embargo, en encefalitis cisti-
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cercosa, aunque no se llegó a un acuerdo sobre la posibili-
dad de su utilización tras la resolución del edema.

- Lesiones calcificadas: no utilidad del tratamiento an-
tihelmíntico.

Los fármacos utilizados son los siguientes:
- Albendazol: es un imidazol con efecto tenicida(23). A ni-

vel cerebral inhibe la polimerización de la tubulina, que pro-
duce la pérdida de los microtúbulos citoplasmáticos. Tie-
ne una concentración de 43% en LCR en relación al plasma.
Se utiliza a dosis de 10-15 mg/kg/dia en dos o tres dosis, du-
rante 30 días. Un ensayo reciente ha comprobado que la efi-
cacia es similar con una sola semana de tratamiento(31).
Ha demostrado ser más efectivo que el praziquantel y, al
contrario que éste, el uso concomitante de corticoides au-
menta su biodisponibilidad en el SNC. Se recomienda que
sea administrado intrahospitalariamente. Si a los 3-5 días
de tratamiento el enfermo está asintomático, podría ser da-
do de alta y finalizarlo en su domicilio.

- Praciquantel: actúa aumentando la permeabilidad de
la membrana de la tenia provocando una disminución del
calcio intracelular y la subsiguiente parálisis generalizada,
además de provocar la desintegración del esquistosoma(23).
Sus niveles plasmáticos disminuyen con la administración
conjunta de corticoides, carbamazepina y fenitoína. Se em-
plea a dosis de 50 mg/kg/día durante 15 días. Es más caro
que el anterior.

TRATAMIENTO QUIRÚRGICO 
Está indicado en caso de(32): neurocisticercosis ventri-

cular: se puede plantear la extracción mediante cirugía abier-
ta o endoscópica(33). En el caso de hidrocefalia, sobre to-
do si existe epididimitis, el procedimiento de elección es la
implantación de una válvula de derivación ventrículo pe-
ritoneal junto a la administración de corticoides (parece
que esta combinación disminuye la frecuencia de fallo de
la válvula)(34).También está indicada la cirugía en el caso de
neurocisticercosis en las cisternas de la base: hay pocos es-
tudios al respecto. Se recomienda la combinación de tra-
tamiento antiparasitario, corticoide y shunt si se precisa.
El tratamiento antihelmíntico se deberá prolongar más tiem-
po que en el caso de la neurocisticercosis parenquimato-
sa(31). Por último se realizará siempre exéresis quirúrgica en
la cisticercosis ocular.

PREVENCIÓN
Para prevenir y controlar la enfermedad se pueden lle-

var a cabo dos tipos de procedimientos(35):
- Eliminación de portadores de T. solium: mediante una

mejora de las condiciones socio-sanitarias, inspección sani-
taria y adecuado procesamiento de la carne de cerdo (co-
cinado). Se ha demostrado que el traslado de un portador
de Taenia solium de un foco de transmisión a una zona no

endémica reproduce las condiciones necesarias para la trans-
misión, sobre todo si la persona trabaja como manipulador
de alimentos. Por tanto la clave para la eliminación de es-
ta enfermedad radicaría en el tratamiento de los portado-
res de la teniasis(36).

En algunos países de América Latina, como Ecuador y
Méjico, se ha realizado el tratamiento masivo de la pobla-
ción con antihelmínticos. Sin embargo, sólo se han obteni-
do resultados beneficiosos al inicio de los programas, sien-
do totalmente ineficaces a largo plazo(37).

- Eliminación de la cisticercosis en cerdos: mediante me-
jora de las condiciones higiénicas. También se está desarro-
llando una vacuna para cerdos, que impediría la infección(38).

CONCLUSIONES
Debido a la presencia cada vez mayor de inmigración en

nuestro país, están apareciendo enfermedades a las que no
estamos habituados. Entre ellas, la neurocisticercosis plan-
tea especiales problemas, al ser tanto su diagnóstico como
su tratamiento difíciles y controvertidos. En este artículo se
pretende dar una visión global de los consensos existentes
hasta el momento sobre dichos asuntos. El dignóstico debe
ser el resultado de un conjunto de pruebas de imagen, se-
rológicas y epidemiológicas. El tratamiento será siempre sin-
tomático. Además se considerará la idoneidad de adminis-
trar o no un tratamiento antihelmíntico en base a las
características de cada paciente, y una vez descartadas las
contraindicaciones absolutas del mismo.

BIBLIOGRAFÍA
1. Vázquez V, Sotelo J. The course of seizures after treatment

for cerebral cisticercosis. N Engl J Med 1992; 327: 696-701.
2. García HH, Gilman R, Martínez M, Tsang VCW, Pilcher JB,

et al. Cysticercosis as a mayor cause of epilepsy in Perú. Lan-
cet 1993; 341: 197-200.

3. Del Brutto OH. Neurocysticercosis. Rev Neurol 1999; 29:
456-66.

4. Nutman T, Cuellar P. Cestodos. En: Principios de Medicina
Interna. Harrison. 14ª edición. Mac Graw Hill-Interameri-
cana. 1998. p.1402-4.

5. Khosla A. Cysticercosis, CNS. http://www.emedicine.com/ra-
dio/topic203.htm

6. Bern C, García HH, Evans C, González AE, Verasategui M, et
al. Magnitude of the disease burden from neurocysticercosis in
a developing country. Clin Infect Dis 1999; 29: 1203-9.

7. Pérez López C, Isla-Guerrero A, Álvarez F, Budke M, Fer-
nández-Miranda J.C, et al. Actualización en el tratamiento
de la neurocisticercosis. Rev Neurol 2003; 36: 805-11.

8. Talukdar B, Saxena A, Popli VK, Choudhury V. Neurocys-
ticercosis in children;: clinical characteristics and outcome.
Ann Trop Paediatr 2002; 22: 333-9.

9. Malagón-Valdéz J. Neurocisticercosis en Pediatría. Pronósti-
co, tratamiento y prevención. Rev Neurol 1999; 29: 337-9.

10. Rosenfeld E. Neurocysticercosis update. Pediatr Infect Dis J,
2003; 22: 179-82.

Neurocisticercosis: una enfermedad en auge 525VOL. 59 Nº6, 2003

 Revista- 80 pag  14/1/04  11:04  Página 525



11. Park SY, Barkovich AJ, Weintrub PS. Clinical implications of
calcified lesions of neurocysticercosis. Pediatr Infect Dis J
2000; 19: 581.

12. Gupta RK, Kathuria MK, Pradhan S. Magnetisation transfer
magnetic resonance imaging demonstration of perilesional
gliosis-relation with epilepsy in treated or healed neurocysti-
cercosis. Lancet 1999; 354: 44-5.

13. Pozo-García MP, Campos-Olazábal P, Burneo JG. Neuro-
cisticercosis en una población pediátrica en Lima: análisis epi-
demiológico y clínico. Rev Neurol 2003; 36: 205-8.

14. Salgado P, Rojas R, Sotelo J. Cisticercosis. Arch Intern Med
1997; 157: 1991-7.

15. Del Brutto OH, Rajshekhar V, White AC, Tsang VC, Nash
TE, Tayagui O, et al. Proposed diagnostic criteria for neu-
rocysticercosis. Neurology 2001; 57: 177-83.

16. Kossoff EH. Neurocysticercosis. http://www.emedicine.
com/ped/topic1573.htm.

17. Noujaim SE, Rossi MD, Rao SK, Cacciarelli AA, Mendonca
RA, Wang AM, et al. CT and MR Imaging of Neurocysti-
cercosis. AJR 1999; 173: 1485-90.

18. Carpio A. Neuroimaging in neurocysticercosis. http:// www.
emedicine. com/neuro/topic654.htm

19. Proano-Narváez JV, Meza-Lucas A, Mata-Ruiz O, García-Je-
rónimo RC, Correa D. Laboratory diagnosis of human neu-
rocysticercosis: double blind comparision of enzyme-linked
immunosorbent assay and electroimmunotransfer blot assay.
J Clin Microbiol 2002; 40: 2115-8.

20. García HH, Gilman R, Catacora M, Verasategui M, Gon-
zalea AE, Tsang CW, et al. Serologic evolution of neurocys-
ticercosis patients after antiparasitic therapy. J Infect Dis 1997;
175: 486-9.

21. García HH, Parkhouse RM, Gilman RH, Montenegro T, Ber-
nal T, Martínez SM, et al. Serum Antigen detection in the
diagnosis, treatment, and follow-up of neurocysticercosis pa-
tients. Trans R Soc Trop Med Hyg 2000; 94: 673-6.

22. Carpio A, Hauser WA. Prognosis for seizure recurrence in pa-
tients with newly diagnosed neurocysticercosis. Neurology
2002; 59: 1730-4.

23. Tenzer R. Cysticercosis. http://www.emedicine.com/ped/to-
pic119.htm

24. Dumas JL, Visy JM, Belin C, Gaston A, Goldlust D, et al.
Neuroradiology 1997; 39: 12-8.

25. Vázquez V, Sotelo J. The course of seizures after treatment
for cerebral cisticercosis. N Engl J Med 1992; 327: 696-701.

26. Del Brutto OH, Santibáñez R, Noboa CA, Aguirre R, Díaz
E, Alarcón TA. Epilepsy due to neurocistycercosis: analisis of
203 patients. Neurology 1992; 42: 389-92.

27. Carpio A, Santillana F, León P, Flores C, Hauser WA. Is the
course of neurocysticercosis modified by treatment with an-
tihelmintic agents? Arch Intern Med 1997; 157: 128-30.

28. Singhi P, Ray M, Singhi S, Khandelwal N. Clinical spectrum
of 500 children with neurocysticercosis and response to al-
bendazole therapy. J Child Neurol 2000; 15: 207-13.

29. Salinas R, Prasad K. Drugs for treating neurocysticercosis (ta-
peworm infection of the brain). The Cochrane Library 2003.
http://gateway2.ovid.com/ovidweb.cgi

30. García HH, Evans CA, Nash TE, Takayanagui OM, White
AC, et al. Current consensus guidelines for treatment of neu-
rocysticercosis. Clin Microbiol Rev 2002; 15: 747-56.

31. Shinghi P, Dayal D, Khandelwal N. One week versus four we-
eks of albendazol therapy for neurocysticercosis in children:
a randomized, placebo-controlled double blind trial. Pediatr
Infect Dis J 2003; 22: 268-72.

32. Clinton White A. Neurocysticercosis: updates on epidemio-
logy, pathogenesis, diagnosis and management. Annu Rev
Med 2000; 51: 187-206.

33. Neal JH. An endoscopic approach to cysticercosis cysts of the
posterior third ventricle. Neurosurgery 1995; 36: 1040-3.

34. Suastegui Román RA, Soto-Hernández JL, Sotelo J. Effects
of prednisone on ventriculoperitoneal shunt function in hy-
drocefalus secondary to cysticercosis: a preliminary study. J
Neurosurg 1996; 84: 629-33.

35. Pal DK, Carpio A, Sander JWAS. Neurocysticercosis and epi-
lepsy in developing countries. J Neurol Neurosurg Psychiatry
2000; 68: 137-43.

36. Schantz PM, Moore AC, Muñoz JL, Hartman BJ, Schaefer
JA, Aron AM, et al. Neurocysticercosis in an orthodox je-
wish community in New York City. N Engl J Med 1992; 327:
692-5.

37. Carpio A, Escobar A, Hauser W.A. Cysticercosis and epilepsy:
a critical review. Epilepsya 1998; 39: 1025-40.

38. Lightowlers MW. Vaccines for prevention of neurocysticer-
cosis. Acta Trop 2003; 87: 129-35.

526 I. Dorronsoro Martín y cols. REVISTA ESPAÑOLA DE PEDIATRÍA

 Revista- 80 pag  14/1/04  11:04  Página 526



Factores de riesgo para los tumores renales malignos pediátricos 527VOL. 59 Nº6, 2003

RESUMEN
Objetivo. Divulgar entre los pediatras los factores de

riesgo (FR) asociados a los tumores renales malignos (TRM)
pediátricos, para fomentar su prevención primaria y se-
cundaria.

Material y métodos. Revisión bibliográfica sistemática,
de los últimos 30 años, de los FR relacionados con los TRM,
durante las primeras dos décadas de vida, obtenida del Med-
line, Index Citation Science y Embase. Los perfiles de bús-
queda utilizados han sido: “pediatric/childhood malignant
renal tumors”, “pediatric/childhood renal cancer/neoplasm”,
“Wilm’s tumor/renal cell carcinoma” and “risk factors/eti-
logy/epidemiology”. Se han seleccionado los artículos más
interesantes y de sus referencias, las más relevantes.

Resultados. Los dos TRM más frecuentes de la época
pediátrica son el tumor de Wilms (TW) y el carcinoma re-
nal (CR) con el 92 y el 5,4% de los casos, respectivamente.
Estudios epidemiológicos, clínicos y genéticos han permiti-
do identificar FR asociados a estas neoplasias. En el desa-
rrollo del TW intervienen los siguientes FR: 1. Étnico-geo-
gráficos; 2. Genéticos (gen del TW1, TW2, TW familiar y
otras localizaciones génicas); 3. Exposiciones parentales pro-
fesionales (plomo, boro y pesticidas) y 4. Prenatales/gesta-
cionales (infecciones, tabaco, tintes capilares, edad mater-
na, anomalías congénitas y peso al nacimiento). Para el CR
se han descrito los siguientes FR: 1. Genéticos (Síndrome de
Von Hippel-Lindau, CR papilar hereditario, oncocitoma re-
nal-síndrome de Birt-Hogg-Dubé, y CR hereditario de cé-
lulas claras); 2. Tabaquismo y 3. Otros FR (fármacos, die-
ta, exposiciones laborales…).

Conclusiones. Los FR de la mayoría de los TRM pe-
diátricos (TW y CR) son desconocidos. Los síndromes ge-
néticos del TW1, TW2, TW familiar y VHL deben ser es-
tudiados para proporcionar el adecuado consejo genético
familiar y para detectar precozmente los TRM pediátricos
y las restantes neoplasias asociadas. La implicación profe-
sional de los pediatras contra el tabaquismo también re-
ducirá la prevalencia de los TRM en las épocas infantoju-
venil y adulta.

Palabras Clave: Tumores renales malignos pediátricos; Fac-
tores de riesgo; Tumor de Wilms; Carcinoma renal; Epide-
miología.

ABSTRACT
Objective. To divulge among paediatricians the risk fac-

tors related to paediatric renal malignancies, in order to im-
plement primary and secondary prevention.

Material and methods. Systematic literature review of
the last 30 years on risk factors related to pediatric renal
malignancies during the first two decades of life, using Med-
line, Science Citation Index and Embase. Search profiles we-
re: “pediatric/childhood malignant renal tumours”, “pe-
diatric/childhood renal cancer/neoplasm”, “Wilms tumor/
renal cell carcinoma” and “risk factors/etiology/epidemio-
logy”. The most interesting papers and the most relevant
referenced by them were selected.

Results. The most frequent renal malignancies in child-
hood and adolescence are Wilms tumour and renal cell car-
cinoma, which represent 92% and 5.4% of cases respecti-
vely. Diverse epidemiological, clinical and genetic studies
have identified risk factors associated with these neoplasms.
The risk factors related to Wilms tumour development are:
1. Ethnic-geographic; 2. Genetic (WT1, WT2, familial WT
and other genetic loci); 3. Parental work exposure (lead, bo-
ro and pesticides) and 4). Prenatal/gestational (infections,
tobacco, hair dyes, maternal age, congenital anomalies, and
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birth weight). The risk factors related to renal cell carci-
noma are: 1. Genetic (Von Hippel-Lindau syndrome, he-
reditary papillar renal carcinoma, renal oncocytoma-Birt-
Hogg-Dubé syndrome, and hereditary clear cell renal
carcinoma); 2. Tobacco and 3. Other risk factors (drugs,
diet, work exposures, etc.).

Conclusions. The majority of paediatric renal malig-
nancies (Wilms tumour and Renal Cell Carcinoma) risk fac-
tors are unknown. Genetic syndromes (WT1, WT2, Fami-
lial WT and Von Hippel-Lindau syndrome) should be
investigated to offer adequate genetic familial counselling,
and to diagnose paediatric renal malignancies and other re-
lated tumours early. Professional involvement of paedia-
tricians against tobacco use will surely reduce renal cancer
prevalence during childhood, adolescence and adulthood. 

Key Words: Paediatric malignant renal tumour; Risk factor;
Wilms tumour; Renal cell carcinoma; Epidemiology.

INTRODUCCIÓN
Los tumores renales malignos (TRM) durante la época

pediátrica, primeras dos décadas de vida, abarcan diver-
sos tipos histológicos, entre los que destaca el tumor de
Wilms (TW) como la variedad más frecuente (Tabla 1)(1-4).
Otras entidades más raras son el carcinoma renal (CR), el
sarcoma renal de células claras y el tumor rabdoide renal(4,5).
El nefroma mesoblástico, variedad típica del periodo neo-
natal y de los primeros meses de vida, se caracteriza por una
conducta biológica benigna(1,2). Según los datos de los EE.UU.
obtenidos del SEER (surveillance epidemiology and end re-
sult) durante el periodo 1975-1995, los TRM correspondí-
an al 4,4% de todos los cánceres diagnosticados antes de
los 20 años de edad(6). La contribución de los TRM al total
de las neoplasias varía en función de los segmentos etarios
pediátricos, con mayor prevalencia entre los 0-5 años (Ta-
bla 2)(6).

El TW, también denominado nefroblastoma o embrio-
ma renal, representa el 4-5% del total de cánceres pediá-
tricos y el 92% de todos los TRM que se desarrollan du-
rante las primeras dos décadas de vida(1,7). Es un tumor
característico de los primeros años de vida, con ligero pre-
dominio en el sexo femenino y con una edad media de diag-
nóstico de 44 meses para los unilaterales y de 31 meses pa-
ra los bilaterales(8). El TW se origina a partir del blastema
metanéfrico primitivo, precursor del tejido renal normal,
aunque histológicamente pueden contener restos tisulares
diferentes, como músculo esquelético, cartílago y epitelio
escamoso(4). Más del 90% de los TW son unilaterales, y un
12% de estos casos presentan lesiones multifocales sincró-
nicas. Aproximadamente el 7% de los TW son bilatera-
les(6,8).

La etiología de la mayoría de las neoplasias pediátricas
en general, y de las renales en particular, es hoy por hoy des-
conocida(9). A pesar de la rareza de los TRM pediátricos, di-
versos estudios epidemiológicos, genéticos y moleculares
han permitido identificar factores de riesgo (FR) asocia-
dos al posterior desarrollo de los TW y de los CR(10-19). La
identificación, control y seguimiento en las poblaciones con
FR permiten diseñar estrategias para su prevención prima-
ria y secundaria. El propósito de este trabajo es divulgar en-
tre los pediatras los FR asociados a los TRM para que, tras
su detección, ofrezcan a los pacientes, padres y familiares,
el asesoramiento y controles oportunos(5,17).

MATERIAL Y MÉTODOS
Revisión bibliográfica sistemática de los últimos 30 años,

obtenida principalmente del Medline, Embase e Index Ci-
tation Science de los FR asociados a los TRM pediátricos,
y principalmente a las dos variedades histológicas más pre-
valentes: TW y el CR. Los perfiles de búsqueda utilizados
han sido los siguientes: “pediatric/childhood malignant re-
nal tumors”, “pediatric/childhood renal cancer/neoplasms”,
“Wilm’s tumor/renal cell carcinoma” and “risk factors/etio-
logy / epidemiology”. Se han seleccionado los artículos más
interesantes y de sus referencias las más relevantes e im-
portantes.

FACTORES DE RIESGO PARA EL TUMOR 
DE WILMS

Factores étnicos y geográficos(1,6,10-13,18,19)

Históricamente se consideró al TW como un tumor sin
apenas variaciones en la incidencia internacional y se pro-
puso su utilización como “índice tumoral” pediátrico en es-
tudios epidemiológicos comparativos. Sin embargo, duran-
te la década de los años 80 se encontraron diferencias
significativas entre las incidencias internacionales e incluso
entre poblaciones étnicas en una misma nación(1,12,13,19).

Los países con tasas más bajas corresponden a China,
Japón, India y Sudeste Asiático, con incidencias anuales
de 2-4 casos /106. Las poblaciones pediátricas blancas de
Europa, Norteamérica y Oceanía presentan valores medios
que oscilan entre 6-9 casos/106/año. Las tasas más elevadas
corresponden a las poblaciones negras de EE.UU. y a di-
versos países africanos como Nigeria, Zimbabwe y Ugan-
da, con cifras entre 9 y 13,7 casos / 106 / año(6,13,18).

En el Reino Unido, la incidencia entre la población asiá-
tica es inferior a la de la población blanca autóctona. Asi-
mismo, en EE.UU. la etnia negra sigue presentando tasas de
incidencia muy superiores a la blanca, y ésta, a su vez, ma-
yores que la asiática. Todos estos resultados sugieren que la
incidencia del TW no se afecta por la inmigración y que,
por tanto, los factores genéticos influyen más que los me-
dioambientales en la mayor o menor determinación del ries-
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go. Algunos casos de TW están asociados a un origen ge-
nético, apareciendo como parte de agrupaciones familiares
o desarrollándose en anomalías congénitas con base gené-
tica bien establecida. Pero, como estos casos sólo represen-
tan a una escasa minoría de los TW, las diferencias obser-
vadas entre los grupos étnicos probablemente reflejan
variaciones en la predisposición/resistencia genético-cons-
titucional, sin relación aparente con los síndromes genéti-
cos específicos(10,11,18,19). 

Factores genéticos

Gen del tumor de Wilms 1 (TW1)(1,4,14, 20-28)

La primera localización genética asociada al TW fue des-
crita en pacientes con el síndrome WAGR (Wilms tumor,
aniridia, genitourinary abnormalities and mental retarda-
tion) y está ubicada en el cromosoma 11, región p13. Ac-
túa como gen supresor tumoral modulando y frenando los
sistemas de transcripción nuclear y citoplasmática. La inte-
gridad del gen es fundamental para dirigir y controlar el de-
sarrollo normal del aparato genitourinario. La delección en-
contrada en el síndrome WAGR engloba a un número
variable de genes contiguos, incluyendo el gen de la aniri-
dia, denominado PAX6, y el gen supresor tumoral TW1,
por lo que el síndrome WAGR en realidad constituye un sín-
drome genético complejo.

Inicialmente se consideró el TW1 como un gen supresor
tumoral clásico, requiriendo la pérdida de ambos alelos pa-
ra desarrollar el tumor. Recientemente se ha demostrado
que alteraciones específicas en un único gen pueden contri-
buir al crecimiento tumoral, ya que la proteína anormal al-
tera la función del producto proteico normal del otro ale-
lo, actuando como un oncogén con efecto dominante. Estos
hallazgos se han documentado en el síndrome de Denys-
Drash (anomalías urogenitales severas, pseudohermafrodi-
tismo, glomerulopatía y TW), en el que la proteína anómala
actúa más como disfuncional que como no funcional, co-
mo sucede en el síndrome WAGR. También se han encon-
trado mutaciones dominantes de un solo alelo afectando el
TW1 de tumores esporádicos.

Gen del tumor de Wilms 2 (TW2)(1,4,14,20-23,29,30)

La segunda localización genética está ubicada en el cro-
mosoma 11, región telomérica p15. El TW 2 explica la aso-

ciación del TW con el síndrome de Beckwith-Wiedeman (B-
W), caracterizado por un sobrecrecimiento congénito, va-
riable desde gigantismo hasta hipertrofias regionales (he-
mihipertrofia, hipertrofia de una extremidad, macroglosia,
visceromegalias, etc.), hipoglucemia hiperinsulinémica y pre-
disposición a desarrollar diversos tumores embrionarios
(TW, hepatoblastoma, gonadoblastoma, neuroblastoma y
carcinoma adrenocortical). Todavía no está demostrado que
el gen del síndrome de B-W y el TW2 sea el mismo o que
sean genes distintos, pero contiguos.

Al menos tres genes se han propuesto para el TW 2 in-
cluyendo el gen del factor II de crecimiento insuline-like, el
H19 y el p57(31-34). Los tres son genes improntados, en los
cuales un alelo específico parental está predeterminado por
mecanismos epigenéticos de metilación, para ser funcional-
mente inactivo. En los tres genes la copia del alelo materno
está funcionalmente anulada. En el organismo humano só-
lo el alelo paterno del factor II de crecimiento insuline-like
está expresado y su anormal amplificación génica y funcio-
nal puede contribuir al desarrollo del síndrome de B-W y
al TW. Codifica un factor de crecimiento embrionario que
está altamente expresado en riñones fetales y en el TW. El
gen H19 está ubicado en un locus génico adyacente, así co-
mo el p57, los cuales codifican proteínas reguladoras e in-
hibidoras del ciclo celular, y la pérdida de expresión del ale-
lo paterno determina la aparición de TW.

TABLA 1. Frecuencia de los principales subtipos histológicos en los tumores renales malignos en la época pediátrica(1-4).

0-5 años 5-9 años 10-14 años 15-19 años Total

Tumor de Wilms 96,2% 95,9% 66,1% 35% 92%
Carcinoma renal 0,7% 2,6% 32,2% 63,3% 5,4%
Sarcoma renal de células claras 1,8% - - - 1,6%
Tumor rabdoide renal 1,3% - - - 0,9%

TABLA 2. Distribución de los principales cánceres
pediátricos(6).

Leucemia 25,2%
Linfomas no Hodgkin 4,6%
Linfomas Hodgkin 8,8%
Sistema nervioso central 16,7%
Sistema neurosimpático  5,4%
Retinoblastomas 2,1%
Renales 4,4%
Hepáticos 1,1%
Óseos 5,6%
Sarcomas 7,4%
Germinales 7,0%
Carcinomas 9,2%
No especificados 0,1%
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Otras localizaciones génicas para el TW
En el 20% de los TW se han encontrado pérdidas de he-

terocigocidad de la región distal del brazo largo del cro-
mosoma 16, y de pérdidas del brazo corto del cromosoma
1 en el 10% de los casos(35). Todavía no se conoce si son con-
secuencia de la disrregulación tumoral o son alteraciones
pre-existentes y favorecedoras del desarrollo del TW.

En pacientes con TW, y en los análisis carotípicos de cé-
lulas tumorales, se han identificado delecciones recurrentes
y translocaciones que afectan al brazo corto del cromoso-
ma 7. También se han detectado pérdidas de heterocigosi-
dad para el brazo 7p en el 14% de los TW analizados, sin
que se sepa su papel ni su correlación clínica-pronóstica(36,37).

Las alteraciones en el gen supresor tumoral p53 y de
su proteína codificada constituyen la anomalía genética más
frecuente encontrada en neoplasias humanas, habiendo si-
do descrita en casi todos los tipos histológicos de cánceres
esporádicos(38,39). Las mutaciones constitucionales del p53
están asociadas al síndrome de Li-Fraumeni, caracterizado
por una frecuencia elevada de sarcomas, especialmente de
partes blandas, pero también óseos, en niños y adultos jó-
venes, cáncer de mama premenopáusico y, en menor pro-
porción, tumores del sistema nervioso central, leucemias
agudas y carcinomas adrenocorticales. La incidencia de mu-
taciones del gen p53 en TW esporádicos es inferior al 10%,
habiéndose descrito, tanto en variedades histológicas de mal
pronóstico (anaplásicas) como de buen pronóstico(37,39). Por
lo tanto, son necesarios más estudios para determinar con
más exactitud el significado biológico de las mutaciones del
gen supresor tumoral p53 en el TW(39).

Finalmente, existen otras entidades genéticas como el
síndrome de Perlman, síndrome de Sotos, síndrome de Blo-
om, síndrome de Klippel-Trenaunay-Weber y la neurofi-
bromatosis Tipo I, que conllevan un mayor riesgo a desa-
rrollar un TW(1,3,5).

TW familiar (TWF)
La frecuencia de TWF oscila entre el 1-2% de todos los

casos, con un tipo de herencia, generalmente autosómica
dominante, con penetrancia y expresividad muy varia-
bles(40,41). Sólo en el 10% de los TWF están afectados los pa-
dres, apareciendo frecuentemente en hermanos, primos y
otros familiares. Asimismo, en un estudio de 191 hijos de
99 pacientes con TW unilaterales, no se identificó ningún
caso de TW(41). En un futuro, los resultados de los segui-
mientos a largo plazo de los supervivientes de los dos prin-
cipales grupos colaborativos internacionales, la Societé In-
ternationale d’Oncologie Pediatrique y el National Wilm’s
Tumor Study Group, determinarán la verdadera estimación
de los casos bilaterales y una aproximación más exacta de
los unilaterales.

Los análisis de biología molecular en los casos de TWF
han excluido que los genes TW1 y TW2 condicionen la sus-

ceptibilidad de los casos familiares. Recientemente, se han
asociado en el cromosoma 17, región q 12-21, a un locus
denominado TWF 1, el cual no presenta pérdida de hete-
rocigocidad como sería de esperar en un gen supresor tu-
moral(42). Un segundo locus, denominado TWF 2, se ha lo-
calizado en el cromosoma 19, en la región q 13.3-13.4(43).
Otras áreas de interés, en casos familiares y esporádicos,
son los brazos cromosómicos 4q, 9p, 20p y 3q(44). En un fu-
turo próximo, el conocimiento estructural y funcional más
completo de todos los loci génicos implicados en todas las
variedades del TW nos permitirá aclarar el desarrollo, con-
ducta biológica y progresión de esta neoplasia pediátrica.

Exposiciones profesionales parentales
Numerosos trabajos han estudiado las exposiciones la-

borales de los padres y madres y su relación con el desa-
rrollo de TW en sus descendientes(6,12,15,21,45). A pesar de
las limitaciones metodológicas y epidemiológicas que en-
trañan tanto el diseño como la interpretación de estos es-
tudios, así como la enorme complejidad de mezclas quími-
cas en los ambientes industriales, se han podido evaluar los
siguientes apartados: hidrocarburos; plomo; boro y pesti-
cidas.

Hidrocarburos(45,46)

Los diversos estudios realizados en exposiciones labo-
rales paternales a hidrocarburos y la posible relación con
TW en sus hijos no han evidenciado ninguna asociación con-
sistente(45). Tampoco encontró ninguna relación estadísti-
camente significativa el único trabajo realizado sobre ex-
posición profesional maternal a hidrocarburos de todos los
tipos y el mayor o menor riesgo de desarrollar TW sus hi-
jos(46).

Plomo(46-50)

En 1979 se publicó la primera asociación positiva entre
TW y la exposición paterna ocupacional al plomo, con un
riesgo relativo (RR) de 3,4 con intervalo de confianza (IC)
95% entre 1,3-8,5(47). Este trabajo despertó el interés del
posible efecto de la exposición ocupacional parental a me-
tales y el subsiguiente desarrollo de TW en sus descendien-
tes. Tres trabajos publicados en la década de los años 80 pa-
ra relacionar el TW con la exposición profesional parental
al plomo no confirmaron los hallazgos iniciales(46,48,49). En
1992 se publicaron los datos obtenidos en los descendien-
tes de hombres pertenecientes a la Unión de Impresores de
Oslo. Entre 12.440 niños nacidos durante el período 1950-
1987 se encontraron 33 cánceres pediátricos, siendo la me-
dia esperada de 39,2, y sólo uno de ellos fue un TW, sien-
do esperados entre 2-3 casos(50).

Algunos estudios en ocupaciones paternas, como sol-
dadores y otras profesiones expuestas a metales, han en-
contrado asociaciones positivas con el desarrollo de TW en
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sus descendientes, aunque otros investigadores no han ob-
tenido relaciones convincentes(21,46,51,52).

Boro
En un trabajo de 62 casos de TW y 124 controles, con

relación a las exposiciones parentales, se encontraron RR
superiores a 3,5 en 24 de 298 agentes químicos evaluados(48).
El único compuesto en el que se encontró una asociación
estadísticamente significativa fue para el boro, con 7 casos
expuestos y RR de 3,5, con IC 95% entre 1,02-15,1.

En otra revisión que incluye a 70 casos de TW, se en-
contró que 28 padres de TW de tipo genético (enfermedad
bilateral o asociado con nefroblastomatosis) estuvieron ex-
puestos al boro en los periodos preconcepcional, gestacio-
nal y postnatal. Ningún padre de los restantes 42 casos no
genéticos (unilaterales sin nefroblastomatosis) y sin ano-
malías relacionadas estuvo expuesto al boro(46).

Finalmente, en otro estudio multicéntrico realizado so-
bre 4.000 ingenieros de diversos campos tecnológicos(49), las
odds ratio de las exposiciones al boro durante los perio-
dos preconcepcional, gestacional y postnatal fueron de 1,4
(IC 95% entre 0,5-3,8), de 1,9 (IC 95% entre 0,5-6,7) y de
2,4 (IC 95% entre 0,6-9,6), sobre 11, 6 y 6 casos expues-
tos, respectivamente.

Pesticidas
En un estudio multicéntrico realizado en EE.UU. sobre

200 casos de TW y 233 controles, el RR asociado al menos
con un insecticida doméstico en los últimos tres años antes
del diagnóstico de TW fue de 2,2 (IC 95% entre 1,2-3,8) (53).

Para investigar las posibles causas de las elevadas inci-
dencias de TW encontradas en Brasil(13,54), se entrevistaron
durante el periodo 1987-1989 a familiares de 109 TW y 218
controles(57). El RR de TW asociado a padres trabajadores
agrícolas y expuestos a insecticidas comparado con los no
agrícolas fue de 3,9 (IC 95% entre 1,3-11,1), después de ajus-
tar los ingresos familiares y de educación. El RR asociado
a padres trabajadores agrícolas sin exposición a pesticidas
fue de 1,3 (IC 95% entre 0,6-2,7) y para madres de 1,2 (IC
95% entre 0,6-2,3). El RR para madres, ajustado para in-
gresos económicos y educación, asociado con la madre tra-
bajadora en explotaciones agrícolas con exposición a pesti-
cidas, fue de 3,1 (IC 95% entre 0,9-10,9). A pesar de realizar
los ajustes pertinentes, los niveles de ingresos económicos y
la educación fueron más elevados en los casos que en los con-
troles, por lo que la posible asociación entre TW y exposi-
ción a pesticidas puede estar artefactada por las diferencias
poblacionales entre ambos grupos estudiados.

En un estudio realizado en Noruega en los descendien-
tes de agricultores de ambos sexos, el TW se asoció con los
que vivían en explotaciones de huertos o invernaderos, con
RR de 4,8 (IC 95% entre 1,6-14,7). Aquellos que no vivían
en dichas instalaciones pero utilizaban equipos con pesti-

cidas también presentaban RR 2,5 (IC 95% entre 2,7-
29,5)(56).

Factores prenatales/gestacionales

Infecciones durante el embarazo(53,57)

En 1993 se describió una asociación positiva entre in-
fección materna prenatal y mayor riesgo de TW entre los
descendientes con RR 2,0 (IC 95% entre 1,0-3,7). Las in-
fecciones vaginales se relacionaban con RR 5,5 (IC 95% en-
tre 1,0-71,9), sin resultados significativos cuando se rela-
cionaban con el uso de cremas y óvulos vaginales(57).

Vitaminas durante el embarazo(53,58)

En dos trabajos realizados para determinar el mayor o
menor riesgo de TW en hijos de gestantes con administra-
ción de suplementos vitamínicos durante el embarazo, no
se ha encontrado ninguna asociación(53,58).

Consumo de bebidas estimulantes durante el embarazo
En un estudio de 23 niños con TW con nefroblastoma-

tosis nacidos durante el periodo 1951-1975 comparado con
controles similares, se encontró una asociación positiva con
el consumo frecuente durante el embarazo de café y té (más
de tres bebidas/día)(59). En otro trabajo el consumo mater-
nal frecuente de té durante el embarazo se relacionaba con
mayor riesgo de TW en sus descendientes con RR 2,2 (IC
95% entre 1,0-4,7)(57). Contrariamente, en un estudio mul-
ticéntrico realizado en EE.UU., no se encontró ninguna re-
lación entre el consumo gestacional de café, té y café des-
cafeinado, y el riesgo de TW entre sus hijos(53).

Tabaco
Algunos trabajos han encontrado una relación positiva,

pero sin significado estadístico, entre el consumo de taba-
co durante el embarazo y el mayor riesgo de TW entre sus
hijos(60).

Alcohol
El único trabajo específico realizado al respecto no en-

contró ninguna asociación entre el consumo de alcohol ges-
tacional y el riesgo de desarrollar TW en sus hijos(57).

Tintes capilares
En un estudio realizado en el área de Philadelphia

(EE.UU.), el RR de TW en hijos de madres que usaban tin-
tes capilares durante el embarazo fue de 3,6 (IC 95% entre
1,4-10,2), alcanzando valores de 15,0 entre los casos diag-
nosticados en los dos primeros años de edad(57). En otro es-
tudio multicéntrico realizado en EE.UU. no se encontró aso-
ciación significativa global pero sí que fue aparente en el
subgrupo de TW diagnosticados antes de los 2 años de edad
con RR 2,9 ( IC 95% entre 0,9-9,3)(53).
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Edad materna, orden de nacimiento, abortos previos,
hormonas sexuales y controles ecográficos

No se han encontrado asociaciones estadísticamente sig-
nificativas entre estas variables y el riesgo subsiguiente de
TW en los hijos. No obstante, en los casos diagnosticados
antes de los 25 meses de edad hay un mayor riesgo a me-
dida que aumenta la edad materna. La edad paterna no ha
evidenciado ninguna influencia(61).

Hipertensión gravídica
Algún estudio ha encontrado un mayor riesgo de TW en

hijos de gestantes con hipertensión gravídica, con RR de 5,0
(IC 95% entre 1,2-31,2)(57), pero estos hallazgos no han
sido confirmados en otras casuísticas(53,62).

Anestesia y cesárea
Un estudio realizado en Suecia(62) encontró un mayor

riesgo de TW diagnosticados después de los 4 años de edad
asociado al uso inhalatorio de Pentrane en el parto, pero no
con los restantes anestésicos utilizados. Otros investigado-
res no han encontrado relaciones significativas ni con el
tipo de anestésico utilizado ni con la modalidad, vaginal o
cesárea, de parto(53,63).

Anomalías congénitas
Los resultados de los trabajos entre la asociación del

TW con anomalías congénitas en general son inconsisten-
tes(64), pero con las anomalías específicas, anteriormente
descritas, sí que son evidentes(65). La frecuencia de ano-
malías congénitas específicas (aniridia, criptorquidia, hi-
pospadias y hemihipertrofia) entre los casos de TW bila-
terales, supera al doble de las encontradas en las
unilaterales(65). Este tipo de anomalías específicas están li-
gadas a los genes implicados que ya hemos comentado pre-
viamente.

Peso al nacimiento
En estudios con grandes casuísticas, se ha encontrado

una asociación positiva entre pesos altos al nacimiento y
mayor riesgo de desarrollar TW(61). Esta relación incluso
persiste al eliminar los síndromes congénitos (SBW y he-
mihipertrofia) así como a otros factores de confusión co-
mo sexo, grupo étnico y año de nacimiento. Estos datos
sugieren que el exceso de los factores de crecimiento pos-
tulados en el desarrollo de los TW pueden no estar úni-
camente limitados a los síndromes congénitos con hiper-
crecimiento.

Enfermedades biliares
En un estudio se encontró una asociación positiva entre

patologías de las vías biliares en las madres y un mayor ries-
go de desarrollar un TW los hijos(57).

FACTORES DE RIESGO PARA EL CARCINOMA
RENAL

El CR constituye la variedad histológica de neoplasia re-
nal más frecuente de la población adulta. Por su menor pre-
valencia en épocas pediátricas(1,6,12), comentaremos más bre-
vemente los principales FR asociados.

Genéticos
Se han descrito al menos cuatro tipos de CR heredita-

rios que son los siguientes.

Síndrome de Von Hippel-Lindau (VHL)(67,70)

Constituye un síndrome de cáncer familiar con herencia
autonómica dominante, en el cual los sujetos afectos desa-
rrollan tumores en riñones, sistema nervioso central (cere-
belo y médula espinal), ojos, oído interno, páncreas, glán-
dulas adrenales y epidídimo. El gen denominado VHL,
secuenciado y clonado, está ubicado en el cromosoma 3, re-
gión p 25-26.

Los familiares con el gen VHL presentan precozmente
CR bilaterales y multifocales con quistes múltiples rena-
les. Frecuentemente, los tumores renales se encuentran cre-
ciendo dentro de los quistes renales. Se estima, por cada ri-
ñón de un paciente afectado, un promedio de 1.100 quistes
benignos atípicos y 600 CR. Los tumores renales se pre-
sentan en la 3ª y 4ª décadas de vida. En el cerebelo y mé-
dula espinal desarrollan hemangioblastomas entre la 2ª y 3ª
décadas de vida. Los angiomas retinianos hipervasculares
ya se diagnostican durante el primer año de vida. En el oí-
do interno presentan tumores papilares de saco endolinfá-
tico, gliomas de bajo grado que se diagnostican entre la 3ª
y 4ª décadas. En el páncreas desarrollan quistes y tumores
de los islotes no funcionantes pero que pueden ser malig-
nos. Durante la 4ª y 5ª décadas de vida, entre el 18-20% de
los pacientes presentan feocromocitomas bilaterales, que
pueden ser extra-adrenales y malignos. Finalmente, desa-
rrollan cistoadenomas epididimarios bilaterales malignos. 

Se reconocen tres variedades de síndrome de VHL: tipo
I sin feocromocitoma; tipo II-A con feocromocitoma, más an-
gioma retiniano y tumores cerebelares y medulares; y tipo II-
B que, además, presentan CR y afectación pancreática.

Carcinoma renal papilar hereditario(67,71)

En esta variedad más rara de CR el gen asociado está lo-
calizado en el cromosoma 7q 31,1-34.

Oncocitoma renal familiar y síndrome de Birt-Hogg-
Dubé(67,72,73)

Los pacientes desarrollan oncocitoma renal multifocal
bilateral. Esta neoplasia oncocítica renal es similar a la que
aparece en el síndrome cutáneo hereditario de Birt-Hogg-
Dubé. Está caracterizado por una predisposición heredita-
ria dominante a desarrolar fibrofoliculomas del folículo pi-
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loso en cara, cuello y región escapular, tumores colónicos,
quistes pulmonares y oncocitomas renales. Esta última tu-
moración es una variedad de CR papilar, cromófoba de cé-
lulas claras. Todavía no se ha identificado el gen responsa-
ble en este síndrome.

Carcinoma renal hereditario de células claras
Variedad rarísima de CR hereditario, en la que aún no

se ha podido identificar el gen asociado(67).

Tabaquismo
Después de los cánceres de vías respiratorias, el CR y las

restantes neoplasias del tracto urinario (pelvis, uréter y ve-
jiga urinaria) constituyen los tumores malignos asociados
con mayor evidencia al consumo de tabaco (Tabla 3)(74-77).
La relación directa entre tabaquismo y carcinoma de vías
urinarias es debida a que las 43 sustancias cancerígenas del
humo tabáquico después de su absorción mucosa respira-
toria y digestiva se eliminan principalmente por vía urina-
ria(74,75).

Los fumadores presentan un riesgo 2 a 3 veces supe-
rior al esperado de desarrollar CR directamente asociado al

número de cigarrillos y años de fumador. Estudios de base
poblacional sugieren que entre el 30-37% de los CR en hom-
bres y entre el 14-24% en mujeres son atribuidos al taba-
quismo activo(75,77). También se han publicado estudios de
su asociación con el tabaquismo pasivo(76).

Otros factores de riesgo(77-80)

Diversos estudios epidemiológicos han asociado, con
menor consistencia e incluso con resultados contradictorios,
otros FR con el desarrollo de CR: el uso frecuente de cier-
tos fármacos (fenacetina, hidroclorotiacida, furosemida); el
consumo dietético elevado de carnes y proteínas animales,
leche entera, margarinas y aceites; la escasa ingesta de ver-
duras, frutas, legumbres y cereales; el consumo de grandes
cantidades de té (algunos taninos son mutagénicos y can-
cerígenos en animales de experimentación); la obesidad y
determinadas ocupaciones laborales paternas (asbesto, hi-
drocarburos policíclicos aromáticos, cadmio, plomo, emi-
siones de motores diesel, refinerías y derivados del petró-
leo) se han asociado a un mayor riesgo de desarrollar CR.

COMENTARIOS FINALES
Por las limitaciones actuales en el conocimiento de los

FR asociados a los TRM pediátricos, las instituciones cien-
tíficas deben diseñar y desarrollar trabajos de cohortes, pa-
ra identificar qué otros FR intervienen en la etiopatogenia
de estas neoplasias, para mejorar su prevención primaria
y secundaria(76,77). En los próximos años los avances de la
biología molecular determinarán todos los genes y proteí-
nas subsidiarias implicadas en el desarrollo de los TRM.
Hasta entonces, los pediatras debemos diagnosticar los sín-
dromes clínicos asociados a un mayor riesgo de TRM, pa-
ra identificar los genes específicos conocidos (WT1, WT2,
WT familiar, VHL), tanto en los pacientes como en los fa-
miliares. Así podremos proporcionar consejo genético fa-
miliar y planificar el seguimiento adecuado de los pacientes
para diagnosticar precozmente los TRM y los restantes tu-
mores asociados(81-83).

En los síndromes congénitos asociados al TW debemos
realizar controles clínicos y ecográficos abdominales cada
3 meses durante los primeros años de vida, ya que el riesgo
de cáncer disminuye con el tiempo, especialmente más allá
de los 8 años(5,9,82). Aunque las radiaciones ionizantes no es-
tán implicadas como FR en los TRM pediátricos, sí tene-
mos en cuenta su capacidad cancerígena, su bioacumula-
ción de por vida y que la TAC abdominal equivale a una
exposición de 500 radiografías simples de abdomen, por el
principio de precaución, sólo emplearemos estas técnicas
diagnósticas ante sospechas clínicas o ecográficas fundadas
de TRM y nunca rutinariamente(84).

Cada vez existe mayor evidencia epidemiológica sobre
la conveniencia de minimizar las exposiciones profesiona-
les al plomo, boro y pesticidas, no sólo como medida di-

TABLA 3. Principales cánceres asociados al tabaquismo(60,74).

Cánceres en adultos

Pulmón
Laringe
Labios y cavidad oral
Faringe
Cavidades nasales
Riñón y pelvis renal
Vejiga urinaria
Esófago
Páncreas
Estómago
Hígado
Colon y recto
Intestino delgado
Mama
Leucemias mieloide y linfoide
Cuello uterino

Cánceres pediátricos

Leucemias agudas
Tumores del sistema nervioso central
Neuroblastoma
Tumor de Wilms
Carcinoma renal
Sarcoma óseo y de partes blandas
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recta de salud laboral de los trabajadores sino para redu-
cir indirectamente el riesgo tóxico y neoplásico infantil. Fi-
nalmente, esta revisión debe, por enésima vez, concienciar
a todo el colectivo pediátrico a liderar, impulsar y fomen-
tar las actuaciones profesionales modélicas, coherentes y
pertinentes, para que día a día podamos prevenir y tratar el
tabaquismo pasivo y activo en la población infantojuvenil
y en su entorno familiar.
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RESUMEN
Streptococcus pneumoniae puede originar infecciones

invasoras graves en niños, como la meningitis, con una al-
ta morbi-mortalidad. La sepsis con shock séptico y fraca-
so multiorgánico, de etiología neumocócica, es un cuadro
clínico muy poco frecuente. En ocasiones, los factores que
predisponen a padecer enfermedad neumocócica invasora
no han sido diagnosticados previamente y pueden dar lugar
a cuadros clínicos de repetición. Presentamos un caso de
sepsis neumocócica recurrente en una niña con asplenia y
déficit de C3. Es necesario realizar estudios detallados en
los niños que padecen enfermedad invasora grave por neu-
mococo, para detectar esos factores de riesgo. La vacuna
conjugada heptavalente es el método más eficaz de preven-
ción de esta grave enfermedad. 

Palabras Clave: Streptococcus pneumoniae. Sepsis recu-
rrente. Asplenia. Niños.

ABSTRACT
Pneumococcal meningitis is a common cause of morbi-

dity and mortality in children. Pneumococcal sepsis and sep-
tic shock with multiorgan failure is uncommon. Several me-
dical illnesses, not previously diagnosed, as being associated
with recurrent pneumococcal invasive disease. We report
a case of penumococcal recurrent sepsis in a girl with as-
plenia and C3 deficiency. Children with pneumococcal in-
vasive disease must be studied. The use of conjugate pneu-
mococcal vaccine is the way to combat these severe infections
efficaciously.

Key Words: Streptococcus pneumoniae; Recurrent sepsis;
Asplenia; Children.

INTRODUCCIÓN
La sepsis bacteriana es una infección grave en el niño y

Neisseria meningitidis es el germen más frecuente en nues-
tro medio(1). Streptococcus pneumoniae suele causar en-
fermedades no invasoras en niños, como la otitis media o
la neumonía no bacteriémica; aunque, a veces, puede ori-
ginar infecciones invasoras muy graves, como la meningi-
tis. No obstante, la sepsis con shock séptico y fracaso mul-
tiorgánico, de etiología neumocócica, es un cuadro clínico
muy poco frecuente. Existen factores que predisponen a pa-
decer infección grave por neumococo, como la malnutri-
ción, síndrome nefrótico, anemia drepanocítica, asplenia,
déficit del complemento y otras inmunodeficiencias. En oca-
siones, sobre todo en niños pequeños, estos factores de ries-
go no han sido diagnosticados antes de la aparición del cua-
dro clínico y pueden dar lugar a enfermedad invasora de
repetición.

Presentamos un caso de sepsis neumocócica recurrente
en una niña que posteriormente se diagnosticó de asplenia
y déficit de C3 e IgG específica frente al polisacárido de neu-
mococo.

CASO CLINICO
Se trata de una niña de 13 meses de edad, sin antece-

dentes personales de interés, que acude al servicio de ur-
gencias por cuadro de fiebre alta de 15 horas de evolución.
En la exploración física se observa: afectación del estado ge-
neral, exantema petequial, pulsos débiles, relleno capilar en-
lentecido y afectación del nivel de conciencia, motivo por el
que ingresa en la unidad de cuidados intensivos pediátricos
(UCIP) con diagnóstico de shock séptico y coagulación in-
travascular diseminada (CID). Se realiza reposición de vo-
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lemia con suero salino isotónico, perfusión de fármacos ino-
trópicos y vasoactivos, transfusión de hemoderivados -plas-
ma y concentrado de hematíes- y se inicia antibioterapia de
amplio espectro con cefotaxima. El estudio de coagula-
ción demostró alteraciones compatibles con cuadro de CID.
En hemocultivo se aisló Streptococcus pneumoniae, sero-
tipo 6B, resistente a eritromicina y sensible a antibióticos
beta-lactámicos. Evolucionó favorablemente, siendo alta de
UCIP a los 6 días de ingreso, con diagnóstico de sepsis y
shock séptico de etiología neumocócica. Se inició inmuni-
zación con la vacuna neumocócica conjugada heptavalen-
te, de la cual recibió una dosis.

Dos meses y medio después acude de nuevo al servicio
de urgencias por cuadro febril de 12 horas de evolución,
con gran afectación del estado general, coloración pálido-
cianótica, exantema petequial generalizado, pulsos filifor-
mes, relleno capilar enlentecido y afectación del nivel de
conciencia, con escasa respuesta a estímulos, motivo por el
que reingresa en UCIP en situación de extrema gravedad,
con diagnóstico de shock séptico y fracaso multiorgánico.
Se inicia reposición de volemia, perfusión de fármacos ino-
trópicos y vasoactivos, se procede a intubación endotraqueal
y conexión a ventilación mecánica, se realiza transfusión de
hemoderivados -plasma, concentrados de hematíes y pla-
quetas- y se inicia tratamiento antibiótico de amplio espec-
tro con cefotaxima y corticoterapia a dosis altas.

Durante las primeras horas de ingreso, a pesar del tra-
tamiento intensivo, persiste la inestabilidad hemodinámica,
con anuria, motivo por el que se procede a realizar hemo-
filtración arterio-venosa continua, como método de depu-
ración extrarrenal. En los días siguientes presentó síndro-
me de distréss respiratorio agudo, iniciándose tratamiento
con óxido nítrico inhalado y precisando ventilación mecá-
nica con parámetros ventilatorios altos. Los estudios de coa-
gulación demostraron alteraciones compatibles con CID du-
rante varios días, con niveles de proteína C bajos, motivo
por el que se inició tratamiento con concentrado de proteí-
na C exógena en perfusión intravenosa, además de la trans-
fusión de hemoderivados. Se mantuvo durante varios días
en esta situación de extrema gravedad, mejorando poste-
riormente y siendo alta de UCIP a los 15 días de ingreso,
con buen estado general y sin secuelas detectables en ese
momento. En hemocultivo se identificó Streptococcus pneu-
moniae, serotipo 6B, con sensibilidad intermedia a penici-
lina y resistente a eritromicina. En los estudios de diag-
nóstico por imagen -ecografía y TAC- se detectó ausencia
de bazo. El estudio inmunológico demostró déficit de C3
y de IgG específica frente a polisacárido de neumococo.

DISCUSIÓN
La sepsis bacteriana es la infección más grave que el

niño puede adquirir en el medio extrahospitalario y la etio-
logía meningocócica es la más frecuente en niños europe-

os(1-3). Streptococcus pneumoniae es un germen que puede
originar otras infecciones graves, como la meningitis; sin
embargo, la sepsis con shock séptico y fracaso multiorgá-
nico, de etiología neumocócica, es una cuadro clínico muy
poco frecuente. El caso presentado es un cuadro clínico ex-
cepcional, ya que se han descrito muy pocos casos de sep-
sis recurrente por neumococo. Existen enfermedades que
predisponen a padecer infección neumocócica grave; como
la asplenia, déficit del complemento y otras inmunodefi-
ciencias(4) o los defectos anatómicos con fístula de líquido
céfalo-raquídeo (LCR)(5). En ocasiones, esa enfermedad pre-
disponente no se ha diagnosticado previamente y puede dar
lugar a enfermedad invasora de repetición, como ocurrió en
nuestro caso, en el cual se sospechó y diagnosticó la inmu-
nodeficiencia en el segundo ingreso, al presentar un cuadro
de sepsis recurrente en un corto período de tiempo. Los
niños que sufren una infección bacteriana invasora pue-
den tener una enfermedad predisponente aun sin diagnos-
ticar. Por tanto, es preciso realizar un estudio detallado en
todo niño que padece enfermedad invasora bacteriana gra-
ve, para detectar esos factores de riesgo. Los exámenes com-
plementarios deben incluir siempre un estudio inmunológi-
co completo, así como las pruebas de diagnóstico por imagen
necesarias para detectar la ausencia de bazo y los defectos
anatómicos con fístula de LCR, que pueden ser el factor pre-
disponente para la infección. El frotis sanguíneo es una
herramienta diagnóstica útil en caso de asplenia congénita
o hipoesplenismo funcional, ya que la visualización de frag-
mentos nucleares de eritrocitos, o cuerpos de Howell-Jolly,
es patognomónico de ausencia o déficit de función del ba-
zo, encargado de eliminar esas inclusiones intracitoplás-
micas de hematíes dañados o sin lisis celular completada.

La enfermedad neumocócica invasora tiene una alta mor-
bi-mortalidad(6,7). Por este motivo, es muy importante em-
plear medidas de prevención, sobre todo en niños con fac-
tores de riesgo, que pueden padecer infecciones graves de
repetición. La quimioprofilaxis tiene especial importancia
en estos niños, ya que su principal objetivo es erradicar el
portador y evitar el contagio secundario, con lo cual se es-
tá evitando la infección recurrente. En los adultos que sean
contactos directos de niños con enfermedad invasora y, por
tanto, posibles portadores sanos, la quimioprofilaxis se de-
be realizar con quinolonas de 3ª ó 4ª generación, frente a
las cuales no se han identificado neumococo-resistentes. Sin
embargo, en la actualidad no existen recomendaciones cla-
ras sobre quimioprofilaxis frente al neumococo en niños,
debido sobre todo al incremento de las resistencias a beta-
lactámicos y macrólidos. Se han obtenido buenos resulta-
dos con diferentes antibióticos, entre ellos la amoxicilina(8),
pero se ha observado un aumento de cepas resistentes tras
su empleo de forma generalizada. Consideramos que la amo-
xicilina, administrada a dosis altas, podría ser una buena
opción de quimioprofilaxis en aquellos niños con factores
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de riesgo de enfermedad invasora. Pero, sin duda, la me-
jor medida de prevención de enfermedad neumocócica in-
vasora es la inmunización mediante la vacuna conjugada
heptavalente, la cual ha demostrado ser un método seguro
y eficaz(9). Es preciso recordar que la Asociación Española
de Pediatría(10) recomienda la vacunación de los niños con
factores de riesgo a cualquier edad; además de su indica-
ción, de forma generalizada, a todos los niños sanos me-
nores de 2 años de edad.
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RESUMEN
La osteomielitis primaria del esternón es rara en la in-

fancia y absolutamente excepcional en el lactante. Un re-
traso en el diagnóstico o un inapropiado tratamiento pue-
de causar mediastinitis, osteomielitis crónica y deformidad
e inestabilidad torácicas. Ante la sospecha clínica debe es-
tablecerse tratamiento antibiótico sin esperar resultados. La
alternativa quirúrgica es imprescindible en caso de fracaso
de la antibioterapia o como coadyuvante a la misma. 

Presentamos un caso de osteomielitis primaria del es-
ternón en un lactante de 5 meses.

Palabras Clave: Osteomielitis; Esternón; Primaria; Lactantes.

ABSTRACT
Primary sternal osteomyelitis in infants is extremely. De-

layed diagnosis and inappropriate treatment are common.
If left untreated, the condition can lead to mediastinitis, ch-
ronic osteomyelitis, and chest wall deformity and inestabi-
lity. If it is suspected on clinical grounds, antibiotic therapy
should be given immediately before awaiting the results of
any investigations. A patient’s lack of responde to antibio-
tic therapy in an indication for surgery, but any sternal swe-
lling should be fully investigated radiologically and preo-
peratively to exclude malignancy.

A case report of primary sternal osteomyelitis in a in-
fant is presented.

Key Words: Osteomyelitis; Sternum; Primary; Infants; Chil-
dren.

INTRODUCCIÓN
La osteomielitis primaria del esternón (OPE) es rara en

el adulto, muy infrecuente en el adolescente y el niño, y ab-
solutamente excepcional en el lactante(1-4). Su existencia de-
be sospecharse cuando un paciente presenta fiebre y dolor
en el área esternal asociados a enrojecimiento, sensibili-
dad o edema de la misma, y alteraciones analíticas pro-
pias de un proceso infeccioso(1,2).

CASO CLÍNICO
Varón de 5 meses de edad que traen a consulta por pre-

sentar, desde dos días antes, un cuadro caracterizado por
gran irritabilidad y llanto inconsolable no asociados a re-
percusión sistémica. Por supuesta otitis había iniciado an-
tibioterapia con amoxicilina-clavulánico. Al examen físico
destacan buen estado general, de nutrición y desarrollo; hi-
dratado y afebril; llanto intenso y casi constante; ausencia
de alteraciones neurológicas con fontanela anterior no abom-
bada; timpanoscopia normal y signo del trago negativo
bilateralmente. En la región esternal y paraesternal izquierda,
a nivel del tercio medio del manubrio del esternón, tume-
facción eritematosa de 20 x 30 mm, muy sensible a la pal-
pación, leñosa y adherida a planos profundos. No se reco-
gen antecedentes personales ni familiares de interés en las
horas inmediatamente posteriores a su ingreso la tempera-
tura se eleva a 38,4ºC. Exámenes complementarios: serie
roja y plaquetaria normales; leucocitos 13.100/mm3 (G 63%,
L 34%, M 2%, E 15%); VGS 84 mm/h, PCR 62 mg/l. Pun-
ción-aspiración de la lesión: escasa secreción purulenta en
la que, cultivada, no crecen gérmenes. Hemocultivo nega-
tivo. Mantoux negativo. Radiografía de tórax sin hallazgos
significativos. Ecografía: hipodensidad del cartílago ester-
nocostal con formación redondeada situada por encima
compatibles con imagen de osteocondritis izquierda y abs-
ceso de partes blandas (Fig. 1). Los familiares rehusaron
efectuar técnicas de imagen más invasivas. Sometido a an-
tibioterapia (cefotaxima y cloxacilina durante dos semanas,
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por vía intravenosa, y cloxacilina oral una semana más), la
fiebre y la extrema irritabilidad desaparecieron en 24 ho-
ras, normalizándose los parámetros analíticos. En contro-
les posteriores se observó la remisión completa de la tu-
mefacción manteniendo, durante algunas semanas, piel con
aspecto de naranja sobre la zona previamente afectada.
En la 6ª semana, el examen radiográfico mostró áreas de ra-
refacción en el tercio medio del esternón que desaparecie-
ron posteriormente. Al año y medio de edad la situación clí-
nica del niño es de absoluta normalidad.

COMENTARIOS
Se consideran criterios de osteomielitis la obtención de

pus en el aspirado óseo; el crecimiento bacteriano en el cul-
tivo del aspirado (aunque no sea purulento) o en el hemo-
cultivo si se asocia a signos o síntomas propios de infección
ósea; y, por último, el hallazgo de imágenes radiológicas
propias de osteomielitis(2).

Considerada globalmente, la osteomielitis del esternón
es una infección excepcional de la que se describen formas
primarias y secundarias; evoluciones agudas y crónicas; y
factores de riesgo que la facilitan (Tabla 1). 

En la literatura pediátrica son contadísimos los casos de
OPE desarrollada durante el periodo de lactancia e infre-
cuentes los que afectan a niños y adolescentes(1-4). El proce-
so puede ser idiopático(4) o resultado de infecciones hema-
tógenas(1), traumatismos y, en el adolescente y el adulto,
de la adicción a drogas intravenosas(3). Un reciente descu-
brimiento es que pueden relacionarse con las hemoglobi-
nopatías que facilitan la infección sistémica e invasiva por
Salmonellas y organismos capsulados(2). 

La lista de agentes etiológicos implicados es amplia. El
Staphylococcus aureus es el más frecuentemente involucra-

do tanto en las formas primarias como en las secundarias;
la Pseudomonas aeruginosa tiene especial importancia en-
tre las personas adictas a drogas intravenosas(3) y la Salmo-
nella entre los pacientes con anemia de células falciformes(2).
Otros gérmenes, tales como Aspergillus, Brevibacterium,
Apophysomyces, Mycobacterias tuberculosas y atípicas y
Streptococcus milleri, han sido relacionados con la enfer-
medad(5,6). 

En los casos de origen tuberculoso, el esternón puede in-
fectarse por extensión directa desde ganglios hiliares afec-
tados y por diseminación hematógena o linfática(7). Merece
destacarse que las características anatómicas y funcionales
del esternón, con gran porosidad y extensión de los canales
de Volkmann y sistema de Havers pero escasez de células
reticuloendoteliales capaces de luchar contra los microor-
ganismos, pueden explicar su susceptibilidad a la infec-
ción por Salmonellas(2).

El diagnóstico clínico no pasa de la sospecha razonable
que debe refrendarse mediante técnicas de imagen y estudios
microbiológicos. Algunos autores estiman que la radiogra-
fía simple de tórax y la TAC son las técnicas de primera elec-
ción dado que la RNM aporta poco más. Por su parte las es-
cintigrafías con tecnecio99 o con galio67, aunque útiles, se
muestran, en ocasiones, carentes de sensibilidad(8), ofrecien-
do resultados falsamente negativos si se ha desarrollado un
infarto óseo(9). Indudablemente la TAC y la RNM aportan
las ventajas de guiar la punción para bacteriología y biop-
sia, y proporcionar datos sobre la extensión del proceso(5).
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TABLA 1. Factores de riesgo asociados con las OE.

Inmunodeficiencias

Abuso de drogas intravenosas

Acné fulminans

Pustulosis palmoplantar

Síndrome SAPO (sinovitis, acné, pustulosis, hiperostosis 
y osteomielitis)

Traumatismos abiertos o cerrados

Resucitación cardiopulmonar

Aspiración de la médula ósea

Infección de los accesos venosos

Cirrosis

Septicemia

Radioterapia

Diabetes mellitus

Alcoholismo

Hemoglobinopatías

Esternotomía por cirugía cardiaca (frecuentemente hallada 
en las formas secundarias)

FIGURA 1. Ecografía del área esternal: hipodensidad del cartíla-
go esternocostal. Masa de partes blandas adyacentes compatibles
con osteocondritis y absceso de partes blandas.
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En nuestro caso (en el que ni la TAC, ni la RNM, ni la es-
cintigrafía pudieron realizarse), la ecografía fue inicialmen-
te más demostrativa que la radiografía, quizás por la breve
duración del proceso en el momento en que ambas se reali-
zaron. El proceso parecía más localizado en la región ester-
nocostal a nivel de la 3ª costilla izquierda, pero la lesión ósea
residual afectaba al cuerpo esternal de modo que, de acuer-
do con los criterios sobre osteomielitis anteriormente ex-
puestos(2), entendemos que se trató de una verdadera OPE.

Los estudios bacteriológicos son importantes para el
diagnóstico y la adecuada orientación terapéutica pero no
siempre son posibles. Debe tenerse presente que la negati-
vidad de la muestra de aspirado o, incluso, de biopsia no
descarta la infección, especialmente en caso de etiología tu-
berculosa(7). 

El diagnóstico diferencial de una masa en la pared to-
rácica incluye tuberculosis, osteomielitis no tuberculosa, sar-
coidosis, actinomicosis, tumores, celulitis, absceso de par-
tes blandas e infartos asépticos del hueso(2,7,8). 

Respecto al pronóstico de la enfermedad lo habitual es
la resolución completa, pero en la era preantibiótica la mor-
talidad se aproximaba al 50%(10). Son posibles complica-
ciones la septicemia(8), mediastinitis, osteomielitis crónica y
deformidad y/o inestabilidad torácicas(3). 

La antibioterapia empírica debe instaurarse precozmente
con cobertura de amplio espectro y capacidad antiestafilo-
cócica(1). Si el enfermo padece anemia de células falciformes,
se incorporará un antibiótico activo frente a Salmonellas; y
si es adicto a drogas intravenosas, uno anti-Pseudomonas(2,3). 

La vía debe ser intravenosa; en circunstancias seleccio-
nadas, se ha propuesto asociar antibióticos locales a dosis
elevadas (gentamicina)(3). La duración de la antibioterapia
no será inferior a 10 días(1) y probablemente será necesa-
rio prolongarla hasta 4 a 6 semanas o, incluso, más(6). Es-
to, que resulta obvio en caso de origen tuberculoso, tam-
bién es necesario en casos de infección por Salmonella en
niños con anemia de células falciformes. En ellos, la anti-
bioterapia inicial (que siempre incluirá ceftriazona) se pue-
de prolongar 6 semanas, completándose con un ciclo de an-
tibioterapia oral (ampicilina o cefaclor) durante dos semanas
más(2). El tratamiento con antibióticos orales tras una pri-
mera fase de antibioterapia parenteral es una alternativa en-
caminada a mejorar la aceptabilidad y adherencia al trata-
miento y se ha mostrado eficaz incluso en formas cronificadas
del proceso(8).

El papel de la cirugía es diversamente estimado; así, mien-
tras algunos lo relegan a un plano secundario(5), otros con-
sideran necesario el desbridamiento quirúrgico como plan
inicial seguido de la antibioterapia(1,8) o complementándo-
la en caso de fracaso de la misma. Hay que considerar que
el tratamiento quirúrgico reduce la morbilidad y tiene un
mejor índice coste/eficacia. El tratamiento mixto es espe-
cialmente necesario en casos de infección por Pseudomo-
nas, bacilo tuberculoso y formas cronificadas(8,10). Al reali-
zar el drenaje, se valorará la necesidad de completarlo con
una resección limitada al periostio esternal anterior y a la
porción de hueso infectado, intentando respetar al perios-
tio posterior si no está afectado por la infección; ésta acti-
tud se justifica en que la preservación de la tabla posterior
proporciona estabilidad del área, ayuda a la formación de
hueso nuevo y, además, proporciona protección al medias-
tino(2,9). Para algunos autores el absceso tuberculoso de la
pared torácica es, en la mayoría de los casos, una entidad
quirúrgica; por supuesto, un adecuado tratamiento farma-
cológico es siempre necesario y, para otros, incluso puede
ser suficiente(7). 
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RESUMEN
El síndrome de incontinentia pigmenti (síndrome de

Bloch-Sulzberger) es una dermatosis infrecuente, que se
incluye dentro de los denominados síndromes neuroecto-
dérmicos. En casi todos los casos se ha descrito un modo de
herencia dominante ligado al cromosoma x. Esto explica-
ría que los pacientes sean casi exclusivos del sexo femeni-
no. Las manifestaciones cutáneas suelen ser evidentes al na-
cer o en las primeras semanas en el 96% de los pacientes,
constituyendo la clave para el diagnóstico. La enfermedad
se sucede en etapas bien definidas con duración variable.
Son lesiones que se distribuyen más o menos linealmente si-
guiendo las líneas de Blaschko y que en las formas más tí-
picas evolucionan en cuatro fases secuenciales: vesículas,
pápulas verrucosas, máculas hiperpigmentadas y/o hipo-
pigmentadas y atróficas. El proceso cursa en más de la mi-
tad de los casos con alteraciones dentales, oculares, neu-
rológicas y óseas. Presentamos un caso clínico para describir
las alteraciones dentales que con más frecuencia se presen-
tan en la incontinencia pigmentaria.

Palabras Clave: Incontinentia pigmenti; Síndrome de Bloch-
Sulzberger; Alteraciones dentales; Hipodoncia; Dientes có-
nicos.

ABSTRACT
The “incontinentia pigmenti” syndrome (Bloch-Sulz-

berger syndrome) is an infrequent dermatosis, which is in-
cluded within the so-called neuroectodermal syndromes. In
nearly all cases they have been described as dominant in-

heritance linked to X-chromosome. This would account for
all patients being female. Cutaneous manifestations are
usually evident at the time of birth or within the first few
weeks in 96% of cases; these manifestations being key ele-
ments for diagnosis. This disease progresses in well-defined
stages of variable duration. They are lesions which occur
following quite closely Blaschko lines and which in most
common forms progress in four sequential stages: vesicula,
verrucous papula, hyperpigmented and/or hypopigmented
macula and (macula) atrophica. The process follows in over
half of cases with dental, ocular, neurological and osseous
alterations. We present a clinical case in order to describe
the most frequently-occurring dental alterations in inconti-
nentia pigmenti.

Key Words: Incontinentia pigmenti; Bloch-Sulzberger sín-
drome; Dental manifentations; Hypodontia; Conical teeth.

INTRODUCCIÓN
La incontinentia pigmenti o síndrome de Bloch-Sulz-

berger es un trastorno multisistémico que se incluye dentro
de los denominados síndromes neuroectodérmicos. En casi
todos los casos se han descrito un modo de herencia do-
minante ligado al cromosoma x. Esto explicaría que los pa-
cientes sean casi exclusivos del sexo femenino. Reciente-
mente, se han descrito dos formas diferentes según las
alteraciones genéticas que presenten: la forma familiar, en
la que el gen se localiza en xq28, y la forma esporádica con
puntos de rutura en xp11(1). En los varones se presenta de
forma muy rara, alrededor de un 2,3% del total y son de-
bidos a la aparición de mutaciones, translocaciones, mo-
saicismo genético o a la asociación con el síndrome de Kli-
nefelter 47 xxy(2). 

El primer caso de incontinentia pigmenti fue descrito por
Garrod en 1906 en una niña de 2 años que presentaba ma-

Alteraciones dentales en el síndrome de incontinentia pigmenti
(síndrome de Bloch-Sulzberger). Presentación de un caso clínico

J. Sánchez Jiménez1, A. Dean Ferrer1, C.A. Ramos Herrera2

1Médico Adjunto de Cirugía Maxilofacial. Servicio de Cirugía Oral y Maxilofacial. Hospital Reina Sofía. Córdoba. 
2Médico Especialista en Medicina Familiar y Comunitaria del Distrito Sanitario Norte de Córdoba

Correspondencia: Dr. Sánchez Jiménez. C/ Alcalde 
J. Carrasco Pavón, 8. 14711 Encinarejo (Córdoba)
E-mail: juansanchezjimenez@andaluciajunta.es
Recibido: Enero 2003

REV ESP PEDIATR 2003;59(6):543-547

COMUNICACIÓN BREVE

 Revista- 80 pag  14/1/04  11:04  Página 543



nifestaciones cutáneas(3). En 1926 Bloch, y posteriormente
Sulzbergerg en 1928, la definen como una entidad clínica
independiente y la incluyeron dentro de la categoría de sín-
drome neuroectodérmico(4).

La enfermedad abarca diferentes formas de presenta-
ciones clínicas según estén afectadas la piel, los anejos, el
sistema nervioso, el ocular, etc.

Las manifestaciones cutáneas suelen ser evidentes al na-
cer o en las primeras semanas en el 96% de los pacientes,
constituyendo la clave para el diagnóstico. La enfermedad
se sucede en etapas bien definidas con duración variable.
Son lesiones que se distribuyen más o menos linealmente si-
guiendo las líneas de Blaschko y que, en las formas más tí-
picas, evolucionan en cuatro fases secuenciales: vesículas,
pápulas verrucosas, máculas hiperpigmentadas y/o hipo-
pigmentadas y atróficas. 

La primera fase de la enfermedad, o fase inflamatoria,
se manifiesta por la aparición de lesiones eritematovesicu-
losas durante las primeras 2 semanas de vida y se presenta
hasta en un 90% de los pacientes. En el 50% de los casos
es evidente esta fase en el nacimiento. Suele aparecer en bro-
tes, agrupadas en placas y localizada sobre todo en los miem-
bros. En la mayoría de los casos, se resuelve en una sema-
na, por lo que esta fase no se observa en niños mayores de
1 año. El análisis anatomopatológico en muy típico y viene
definido por la presencia de vesículas espongióticas junto
con un infiltrado inflamatorio en la dermis de las mismas
características. En esta fase es frecuente encontrar eosino-
filia en sangre periférica con valores generalmente supe-
riores al 5%(5).

La segunda fase de la enfermedad corresponde con las
lesiones verrucosas y aparece en el 70% de los casos. Sue-
le aparecer entre la 2ª y 6ª semana de vida y persiste hasta
6 o 12 meses después. Las lesiones se disponen linealmen-
te a lo largo de las extremidades. Se trata de pápulas de
aspecto hiperqueratósico o verrucoso, algunas de ellas cos-
trosas. En el estudio anatomopatológico revela la presencia
de hiperqueratosis, acantosis y papilomatosis irregular(5).

La tercera fase de la enfermedad se presenta como le-
siones hiperpigmentadas de color marrón grisáceo, sobre
todo en tronco, y que suelen aparecer entre los 3 y 6 me-
ses de edad. Suelen aparecer en zonas no afectadas por es-
tadios previos y forman líneas, espirales o remolinos(5). El
estudio histológico se caracteriza por la ausencia de pig-
mento en la capa basal epidérmica junto con numerosos me-
lanófagos en la dermis papilar.

Por último, existe una cuarta fase, reconocida por la ma-
yoría de los autores, descrita sólo en un tercio de los pa-
cientes, de aparición durante la infancia y adolescencia, y
que cursa con lesiones autoinvolutivas hipopigmentadas y
atróficas(6,7).

Existen casos en que los distintos tipos de lesiones pue-
den aparecer simultáneamente, recurrir durante años o en

un 10-30% de pacientes e iniciarse en el nacimiento con le-
siones propias de estadios posteriores por el posible inicio
intrauterino del síndrome. 

También pueden existir alteraciones de los anejos cu-
táneos. La distrofia ungueal ocurre en aproximadamente
un 7% de los casos en forma de pitting, estriaciones, en-
grosamiento de la tabla y tumores hiperqueratósicos sub-
ungueales asociados a deformaciones del borde óseo de las
falanges distales. Un tercio de los casos presentan alope-
cia de origen cicatricial que corresponde con lesiones del
último estadio. El vértex es la zona más afectada(5). Tam-
bién se han descrito la ausencia parcial de las glándulas
sudoríparas.

Entre las manifestaciones extracutáneas, las más fre-
cuentes son las anomalías dentales, afectando a un 65% de
los pacientes. Se manifiesta después del primer año de vi-
da en forma de anodoncia completa o parcial, retraso en la
erupción de los dientes, dientes con tamaño pequeño o por
presentar formas inusuales cónicas o en clavija(8). 

La segunda manifestación extracutánea más frecuente
hasta en un 35% de los pacientes son las alteraciones ocu-
lares. Suelen ser manifestaciones unilaterales, y pueden pre-
sentar estrabismo, catarata, microftalmía, atrofia del ner-
vio óptico, uveítis, pigmentación conjuntival o nistagmo. El
daño retiniano más importante es la oclusión vascular con
formación de cicatrices que, al traccionar de la retina, cau-
saría su desprendimiento y posterior pérdida de visión(9).
También se han descrito otras alteraciones retinianas como
cambios en la capa pigmentaria (superponible a lo que se
describe en la piel), hipoplasia de la fóvea y alteraciones ví-
treas(10). 

Las alteraciones neurológicas se presentan hasta en un
30% de los casos de incontinentia pigmenti. La manifesta-
ción neurológica más frecuente son la presencia de con-
vulsiones, el retraso mental, la parálisis espástica y el retraso
motor. Si los pacientes durante el primer año de vida pre-
senta convulsiones o alguna anomalía estructural del siste-
ma nervioso central, tienen un alto riesgo de desarrollar re-
traso intelectual y motor graves, ensombreciendo el
pronóstico. Entre las anomalías estructurales neurológicas,
se pueden encontrar edema cerebral, necrosis hemorrágica,
atrofia cerebral, ensanchamiento ventricular, microcefalia,
hidrocefalia y displasia de las circunvoluciones(11). Se cree
que muchas de estas alteraciones son resultado de la oclu-
sión vascular similar a la que ocurre en los vasos retinianos.

También pueden presentar defectos óseos como paladar
ogival, espina bífida o enanismo(12).

También se han descrito pacientes con incontinentia pig-
menti asociada a alteraciones cardiacas como la insuficien-
cia tricúspidea, shunt anómalo entre la vena pulmonar de-
recha y la cava superior, e hipertensión pulmonar(13).

El diagnóstico es eminentemente clínico, basándose en
la presencia del cuadro cutáneo característico. El estudio
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anatomo-patológico de la biopsia cutánea que muestre da-
tos de espongiosis eosinófila o de incontinencia de pigmen-
to, nos ayudará a confirmarlo, así como la presencia de eo-
sinofilia en sangre periférica(5).

En este artículo se pretenden revisar las distintas mani-
festaciones clínicas y presentar un caso clínico de una pa-
ciente de 9 años de edad para describir las manifestacio-
nes dentales que presenta.

CASO CLÍNICO
Niña de 9 años de edad que acudió a la consulta por pre-

sentar retraso en la dentición y malformación en los inci-
sivos inferiores (Fig. 1). A la exploración oral se apreciaba
retraso en la dentición del incisivo lateral superior dere-
cho e izquierdo y del incisivo lateral inferior izquierdo, así
como formas cónicas en los dientes incisivos inferiores (Fig.
2). No presentaba paladar ojival y el resto de la exploración
oral, así como la exploración general fue normal.

Se realizó estudio radiológico simple a través de una or-
topantomografía, pudiendo apreciar la ausencia de gérme-
nes dentarios del incisivo lateral superior e inferior izquier-
do y segundo premolar inferior izquierdo y derecho, junto
al retraso en la dentición del incisivo lateral superior dere-
cho.

En cuanto los antecedentes personales de la paciente, re-
fería que estaba diagnosticada de incontinentia pigmenti,
asintomática en la actualidad y teniendo un correcto desa-
rrollo mental y psicomotor.

Referente a los antecedentes familiares, no pudimos ob-
tener información al ser una niña adoptada.

DISCUSIÓN Y CONCLUSIONES
La mayoría de los pacientes con incontinentia pigmen-

ti se diagnostican durante el primer año de vida por la apa-
rición de las alteraciones cutáneas y/o sistémicas. También
se han descrito la afectación predominante de la raza blan-

ca y que más frecuente en mujeres en una proporción 35:1
con respecto a los varones(1).

El rasgo principal del síndrome es la presencia, ya des-
de el nacimiento o en los primeros días de vida, de las le-
siones cutáneas de aparición hasta en un 96% de los pa-
cientes. Son lesiones que se distribuyen más o menos
linealmente siguiendo las líneas de Blaschko y que, en las
formas más típicas, evolucionan en cuatro estadios secuen-
ciales(4).

Es importante realizar una historia clínica detallada
recogiendo datos sobre la tasa de crecimiento y desarrollo
psicomotores, la dentición y la capacidad visual(14). Una ex-
ploración clínica exhaustiva, y en especial el examen neu-
rológico y oftalmológico, ayudarán a descartar las princi-
pales complicaciones sistémicas de este síndrome. 

También resulta necesario investigar los antecedentes fa-
miliares, buscando algunos estigmas de la enfermedad que
nos ayude a identificar a los portadores como algún tipo de
alteraciones dentales, esqueléticas o lesiones cutáneas hi-
popigmentadas y/o atróficas que caracterizan al cuarto es-
tadio. 

Es necesario el consejo genético a las madres portado-
ras, ya que ante una nueva gestación presenta un riesgo de
aborto espontáneo de un 25% por un feto masculino y de
un 50% de tener hijas afectadas(15). En cuanto al diagnósti-
co fetal, aunque puede realizarse por biopsia coriónica, tie-
ne una escasa significación por la imposibilidad de prever
la gravedad que va a alcanzar el síndrome. 

En el diagnóstico diferencial de las lesiones cutáneas
de la incontinentia pigmenti deben incluirse tanto las en-
fermedades de origen infeccioso como las genéticas o infla-
matorias (Tabla 1). 

En cuanto a las alteraciones dentales que presentan con
más frecuencia estos pacientes, debemos hacerlo con el sín-
drome de displasia ectodérmica hereditaria y con la sífilis
congénita, que presentan manifestaciones sistémicas y den-
tales muy parecidas(16-18) (Tablas 2 y 3).
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FIGURA 1. Exploración oral donde podemos apreciar retraso en
la dentición del incisivo lateral superior derecho e izquierdo y del
incisivo lateral inferior izquierdo.

FIGURA 2. Exploración oral donde podemos apreciar formas có-
nicas en los dientes incisivos inferiores.
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TABLA 1. Diagnósticos diferenciales de los distintos estadios
de la incontinentia pigmenti.

Enfermedades vesiculosas del período neonatal

De causa infecciosa:
Sepsis
Impétigo ampolloso
Síndrome de la escaldadura estafilocócica
Herples simple neonatal
Varicela neonatal
Sífilis congénita precoz
Escabiosis

De causa no infecciosa:
Urticaria pigmentosa
Mastocitosis vesiculoampollosa
Foliculitis pustulosa eosinofíla (Ofuji)
Eritema tóxico neonatorum
Epidermólisis ampollosa hereditaria (Dowling-Meara)
Eritrodermia ictiosiforme congénita ampollosa
Miliaria
Pénfigo vulgar

Enfermedades verrucosas del periodo neonatal

Nevo epidérmico lineal
Liquen striatus
Verrugas virales
Psoriasis lineal 
Poroqueratosis lineal
Nevo sebáceo

Enfermedades hiperpigmentadas congénitas

Hipermelanosis nevoide lineal y en remolinos
Dermatopatía pigmentosa reticularis
Síndrome de Naegali-Franceschetti-Jadassohn
Síndrome de Da Costa
Poiquilodermia congénita de Rothmund-Thomson
Disqueratosis congénita
Síndrome de Werner
Anemia de Fanconi
Acropigmentación reticulada de Kitamura
Paquilomatosis de Gougerot-Carteaud
Acantosis nigrans
Acromelanosis
Nevo de Ota/Ito
Nevo de Becker
Nevo spilus

Enfermedades congénitas con hipopigmentación cutánea

Hipomelanosis de Ito.
Hipoplasia dérmica focal (síndrome de Goltz)
Esclerosis tuberosa
Nevo depigmentosus
Hipopigmentaciones postinflamatorias:

Psoriasis
Dermatitis atópica
Pitiriasis liquenoide crónica
Liquen striatus

TABLA 2. Diagnósticos diferenciales de las enfermedades y
síndromes que con mayor frecuencia presentan retraso en la
dentición.

Retraso en la dentición

Frecuente en: 
Síndrome de Aarskog
Displasia condroectodermal
Disostosis cleidocraneal
Síndrome de Lange
Síndrome de Dubowitz
Síndrome de Gardner
Síndrome de Goltz
Síndrome de Hunter
Síndrome de incontinentia pigmenti
Síndrome de Killian/Teschler-Nicola
Síndrome de Miller-Dieker
Osteogénesis imperfecta (tipo I)
Síndrome de progeria.
Síndrome de mucopolisacaridosis de Marotteaux-Lamy

Ocasional en:
Efectos de rubéola fetal

TABLA 3. Diagnóstico diferencial de las enfermedades y
síndromes que con mayor frecuencia presentan retraso en la
hipodoncia.

Hipodoncia

Frecuente en: 
Síndrome de Aarskog
Displasia condroectodermal
Síndrome de Coffin-Lowry
Síndrome de Down
Síndrome de EEC
Síndrome de Goltz
Síndrome de Hallermann-Streiff
Síndrome de incontinentia pigmenti
Síndrome de Hay-Well
Síndrome de Johanson-Blizzard
Osteogénesis imperfecta (tipo I)
Síndrome de Levy-Hollister
Síndrome de Rieger
Síndrome de Van der Woude
Síndrome de Willians
Síndrome de Weill-Marchesani

Ocasional en:
Síndrome de Ehlers-Danlos
Síndrome de Rothmund-Thomson
Síndrome de Seckel
Síndrome de Sjögren-Larson
Síndrome de XXXXY
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En cuanto al tratamiento odontológico, se precisa en
la mayoría de los casos un tratamiento ortodóncico y pro-
tésico, así como una correcta higiene bucodental(19). 

BIBLIOGRAFÍA
1. Gorski JL, Burright EN. The molecular genetics of inconti-

nentia pigmenti. Semin Dermatol 1993; 12: 255-65.
2. Prendiville JS, Gorski JL, Stein Ck, Estéril NB. Incontinentia

Pigmenti in a male infant with Klinefelter sindrome. J Am
Acad Dermatol 1989; 20: 937-40.

3. Garrod A. Peculiar pigmentation of the skin of an infant.
Trans Med Soc (Lond) 1906; 39: 216.

4. Segurado Rodríguez M, Guerra Tapia A. Signos guía en el diag-
nóstico de la incontinentia pigmenti. Piel 2000; 15: 384-90.

5. Francis JS, Sybert VP. Incontinentia pigmenti. Sem Cutan Med
Surg 1997; 16: 54-60.

6. Guerra A. Incontinentia pigmentaria e incontinencia pig-
mentaria “achromians”. Piel 1993; 8: 263-71.

7. Argila D, Guerra A. Incontinentia pigmenti: a case with pe-
culiar evolution. Pediatr Dermatol 1996; 13: 434-5.

8. Gorlin RJ, Andersen JA. The characteristic dentions of in-
continentia pigmenti. J Pediatr 1960; 57: 78-85.

9. Catalano RA. Incontinentia pigmenti. Am J Ophtalmol 1990;
110: 696-700.

10. Ferreira RC, Ferreira LC, Forstot L, King R. Corneal abnor-
malities associated with incontinentia pigmenti. Am J Opht-
halmol 1997; 123: 549-51. 

11. Mangano S, Barbagallo A. Incontinentia pigmenti: clinical
and neuroradiologic features. Brains Dev 1993; 15: 362-6.

12. Armijo M, Camacho F. Dermatología. 2ª edición. Madrid:
Grupo Aula Médica, S.A. 1991.

13. Miteva L, Nikolova A. Incontinentia pigmenti: a case asso-
ciated with cardiovascular anomalies. Pediatr Dermatol 2001;
18: 54-6.

14. O’Brien JE, Feingold M. Incontinentia pigmenti. A longitu-
dinal study. Am J Dis Child 1985; 139: 711-2.

15. Cohen BA. Incontinentia pigmenti. Neurol Clin 1987; 5:
361-77.

16. Rouse JS. Incontinentia pigmenti: overcoming cosmetic cha-
llenges. Compend Contin Educ Dent 1999; 20: 1034-6, 1038,
1040-1.

17. Itthagarun A, King NM. Ectodermal dysplasya: a review and
case report. Quintessence Int. 1997; 28: 595-602.

18. Jones KL. Smith’s recognizable patterns of human malfor-
mations. Sanders Company 1998.

19. Yamashiro T, Nakagawa K, Takada K. Case report: ortho-
dontic treatment of dental problems in incontinentia pigmenti.
Angle Orthod 1998; 68: 281-4. 

Alteraciones dentales en el síndrome de incontinentia pigmenti (síndrome de Bloch-Sulzberger)… 547VOL. 59 Nº6, 2003

 Revista- 80 pag  14/1/04  11:04  Página 547



548 Agradecimientos REVISTA ESPAÑOLA DE PEDIATRÍA

F. Barrio Corrales
J. Clemente Pollán
D. Crespo Hervás
J. Cubells Rieró
F. del Castillo Martín
J. Corbaton Blanco
R. Fernández-Delgado
P. García-Miguel
F. Hawkins Carranza

J. Indiano Arce
E. Jaureguízar Monereo
M. Martínez Pardo
F. Omeñaca Teres
J.J. Ortega Aramburu
I. Polanco Allué 
J. Sansebastian Cabasés  
C. Sanromán Coscayon
L. Sierrasesúmaga Ariznavarreta 

Agradecimientos

Deseamos expresar nuestro agradecimiento a las siguientes personas que, junto con los miembros de los Conse-
jos Editorial y de Redacción de Revista Española de Pediatría, han contribuido a valorar los trabajos recibidos para
su publicación durante el año 2003.

 Revista- 80 pag  14/1/04  11:04  Página 548



Albert Sorribes MV, 509
Alda Díez JA, 512
Aliaga Vera J, 132, 509, 527
Alonso F, 492
Alonso Falcón F, 193
Alonso M, 376
Álvarez Díaz S, 146
Andrés Martín A, 443
Angulo Moreno MªE, 370
Angulo Moreno MªT, 370
Araujo Salinas P, 295
Arenas Bermúdez C, 325
Árevalo Garrido A, 325
Argente Oliver J, 61, 129, 405
Asensi Botet F, 429
Audí Parera L, 47

Balaguer Guill J, 527
Baloy-Nodarse  A, 153
Barrios Fontoba JE, 425
Barrios V, 61
Bello Nicolau ML, 243
Berbel Tornero O, 527
Betancourt González U, 146
Bono Safont MT, 405
Brito MJ, 504

Callejón Callejón A, 85
Calviac Mendoza R, 146
Calvo Hernández F, 370
Camarero C, 376
Cañete Estrada R, 232, 334, 422
Cano Fernández J, 238, 341
Cánovas Conesa A, 132, 274
Carrascosa A, 9, 15, 99, 106, 113
Carrascosa Lezcano A, 188
Carrillo A, 292
Castells-Martínez E, 153  
Chamorro Mayo B, 363
Clemente León M, 188
Collantes García C, 464
Conde MC, 504
Cordeiro Ferreira G, 504
Coronel Carvajal C, 172, 205, 373, 439
Costa Borrás E, 509
Costa JM, 459
Criado-Álvarez JJ, 415
Cruz Hernández M, 304, 483
Curcoy Barcenilla A, 512

De Inocencio Arocena J, 315
De la Torre Montes de Neira E, 341
De Paz Aparicio P, 540
Dean Ferrer A, 543
Del Castillo Martín F, 315, 521
Del Río L, 29, 113
Donoso  MA, 222
Dorronsoro Martín I, 521
Durán Álvarez S, 146

Elvira Pardilla AI, 496
Estors Ferrero J, 208

Fernández Heras MªR, 363
Fernández-Delgado R, 208
Ferrández A, 70
Ferres F, 492
Ferrís i Garcia V, 132
Ferrís i Tortajada J, 132, 274, 509, 527
Frómeta-Suárez A, 153

Galiano Segovia MªJ, 363
García Ascaso MT, 540
García Cabezas MA, 429
García Callejo FJ, 208
García García JJ, 512
Garcia i Castell J, 132, 274, 527
García Miguel MJ, 521
García Nieto V, 85
García Rodríguez VE, 85
García Tirado MC, 325
García Vaquero D, 468, 496
García-Álvarez García F, 243
Garrido Colino C, 363
Garrido G, 61, 222
Garrote JM, 504
Gascón Jiménez FJ, 348
Gascón Jiménez JA, 348
Giralt Muiña P, 429
González Cárdenas M, 492
González Casado I, 74
González de Dios J, 246, 259, 391
González Rivera F, 325
González-Reyes E, 153
Gracia Bouthelier R, 74
Guerrero Vázquez J, 464, 540
Guerrero-Fernández J, 464, 540
Guillén A, 459
Gussinyé M, 106, 113
Gussinyer Canadell M, 188
Guzmán Cabañas JMª, 334

Hernández M, 7, 222
Hernández Milán B, 238
Herrera-Vallejera D, 153
Huertas Muñoz MªD, 334
Huidobro Labarga B, 468, 496

Ibiza Palacios E, 274
Infante D, 79
Ituarte J, 159

Jurado Porcel A, 348
Justiz Hernández, L, 146

Labarta E, 70
Ledesma Martínez L, 295
López Andreu JA, 132, 274, 527
López Castilla JD, 537

Índice de autores 549VOL. 59 Nº6, 2003

Índice de autores Volumen 59 / 2003

 Revista- 80 pag  14/1/04  11:04  Página 549



López Robledillo JC, 238
López-Baisson López A, 243
Lorente Ortega D, 274
Loyola-Rodríguez JP, 432
Luaces Cubells C, 512
Luis Yanes MªI, 85
Luque W, 521

Málaga Guerrero S, 176
Maldonado MS, 298
Mallada MP, 515
Marco Macián A, 274, 425, 509
Marrero-González N, 153
Martí Aromir G, 47
Martí E, 208
Martínez J, 222
Martínez Martín C, 217
Martínez Pérez J, 217
Martínez Suárez V, 176
Martínez Zamora M, 165
Mayayo E, 70
Melendi Crespo JM, 341
Menéndez-Rivas Villamil M, 238
Merino Arribas JM, 468, 496
Miranda MC, 298
Molina González F, 274
Montero Macarro JM, 468, 496
Montes Redondo G, 348
Morant Ventura A, 208
Moreno A, 376
Munguira Aguado P, 325
Muñoz A, 298
Muñoz MT, 61, 222
Muñoz Saez M, 537
Navarro Gochicoa B, 348
Navarro Merino M, 443
Navas López VM, 537

Ochoa Sangrador C, 391
Olmedo Sanlaureano S, 464, 540
Ordóñez Álvarez FÁ, 176
Ortega García JA, 132, 274, 527
Ortí Martín A, 274
Ortiz Movilla R, 363
Ortiz Paranza L, 159
Otero Reigada MC, 429

Padilla E, 492
Pardo de la Vega R, 176
Párraga Quiles MªJ, 334
Patiño-Marín N, 432
Pérez Blasco E, 165
Pérez Menéndez MªT, 176
Pérez Tamarit D, 429
Pérez-González JM, 515
Pérez-Simó R, 512
Pérula de Torres LA, 348
Plaza A, 208
Pou Fermández J, 512
Poyato Domínguez JL, 232, 422
Poyato Domínguez M, 232, 422
Pozos-Guillén AJ, 432
Puertos D, 208

Quiles Izquierdo J, 425

Ramírez Almodóvar A, 325
Ramírez Huertas A, 325
Ramos Herrera CA, 543
Ramos Macías L, 370
Ramos N, 292
Reina J, 492
Rodríguez García R, 325
Rodríguez González A, 370
Romo Barrientos C, 415
Rueda C, 70
Ruiz de Gopequi E, 492
Ruiz González MªD, 334
Ruiz-Echarri M, 70

Sadino Vallvé S, 188
Samper MP, 515
Sánchez Bayle M, 341
Sánchez E, 515
Sánchez Espejo M, 422
Sánchez Espejo MM, 232
Sánchez Garre C, 295
Sánchez Gómez de Orgaz MC, 468, 496
Sánchez I, 292
Sánchez Jiménez J, 543
Sánchez Pedraza R, 334
Sánchez Ramos N, 376
Sánchez Sagrado T, 367
Sánchez-Bayle M, 217
Sánchez-Grande L, 464
Santos Rodríguez F, 176
Santos-Díaz MA, 432
Schuffelmann Gutiérrez S, 468, 496
Segarra Llidó V, 509
Sojo Aguirre A, 159
Soriano Belmonte D, 295
Soriano L, 222
Soult Rubio JA, 537

Tarrago García A, 193 
Tenorio Romojaro V, 295
Tomás B, 208
Tormo R, 79

Uriz Urzainqui S, 295

Valbuena A, 356
Valladares Gómez MC, 159
Varona García A, 537
Vázquez Florido A, 537
Vázquez Olivares M, 243
Vázquez Ríos B, 146
Ventura P, 515
Vila J, 459
Villalobos Pinto E, 238
Vioque López J. 425
Vitoria Cormenzana JC, 159

Yep Chullen GA, 341
Yeste D, 99, 113
Yeste Fernández D, 188
Young C, 295

Zabaleta Camino C, 341
Zapatero Martínez M, 334

550 Índice de autores REVISTA ESPAÑOLA DE PEDIATRÍA

 Revista- 80 pag  14/1/04  11:04  Página 550



Normas de publicación 551VOL. 59 Nº6, 2003

REVISTA ESPAÑOLA DE PEDIATRÍA considerará para su publicación los
trabajos científicos relacionados con la Pediatría en sus diversos ámbitos, clínico
y de investigación, que se ajusten a las siguientes

NORMAS DE PUBLICACIÓN
La Revista constará de las siguientes Secciones:

PUESTA AL DÍA
Artículos de carácter monográfico sobre avances recientes en Pediatría.

Estos artículos son encargados a sus autores por la Dirección de la Revista y su
Consejo Editorial. Su extensión y características se fijarán por la Dirección
de acuerdo con los autores.

REVISIÓN
Trabajos que aborden temas de interés general/especial y no encajen ba-

jo el epígrafe de Puesta al Día. Pueden ser objeto de encargo por la Revista o
enviados espontáneamente por sus autores. Las normas de publicación serán
las mismas que las del apartado anterior.

CARTAS AL DIRECTOR
Discusión de trabajos recientemente publicados en la Revista. La exten-

sión máxima será de 700 palabras, el número de citas bibliográficas no será su-
perior a 10 y se admitirá una figura y/ o tabla. El número de firmantes no de-
be ser superior a cuatro.

ORIGINALES
Los trabajos, con original y dos copias en papel y en soporte informático

(disquete, CD-ROM ...), deberán presentarse impresos a doble espacio, con
márgenes suficientes (1,5 cm), en papel tamaño folio. Las hojas irán numera-
das consecutivamente. En primera figurarán el título del trabajo (que deberá
ser conciso e informativo), el nombre y apellidos del autor o autores, el nom-
bre y dirección del centro a que pertenezcan y fecha de envío.

Los originales constarán de los siguientes apartados:
1. Introducción, especificando los objetivos del trabajo.
2. Métodos, describiendo con claridad los procedimientos y técnicas utilizados.
3. Resultados, exponiéndolos concisamente.
4. Discusión y conclusiones.

Se aportará un resumen, en español y en inglés, suficientemente infor-
mativo, de una extensión no superior a 200 palabras. Asimismo se incluirán
al final las palabras clave, también en español e inglés, conforme a la lista del
“Index Medicus”, que se reproduce todos los años en el número 1 (enero).

Dibujos y gráficos: se realizarán con ordenador o con cualquier técnica
que permita una buena reproducción. Serán comprensibles por sus leyendas,
sin necesidad de referirse al texto. Deberán numerarse con cifras arábigas,
por su orden de aparición en el texto.

Tablas: se entregarán en hoja aparte, en forma independiente, con nume-
ración correlativa en número arábigos y con sus correspondientes títulos.

Fotografías: serán aportadas sólo aquellas que se consideren estrictamente
necesarias. Deberán estar numeradas al dorso, indicando su parte superior
con una flecha, entregándose por separado en sobre adjunto. Sus pies figura-
rán impresos en hoja aparte.

Bibliografía: se limitará a la citada en el texto. Se recogerán en hoja apar-
te al final del trabajo, por orden de aparición en el texto, con su correspondiente
numeración correlativa y con arreglo a las siguientes normas:

Apellidos e inicial del nombre de todos los autores, hasta un máximo de
6. Si hay más de 6 se añadirá tras el 6º et al; título del trabajo en su lengua
original; abreviatura de la revista según patrón internacional, año, número de
volumen y páginas inicial y final.

Ejemplo: Heiberg A. A comparative study of different electrophoretic tech-
niques for classification of hereditary hyperlipopproteinaemias. Clin Genet
1973; 3: 450-60. Si la cita procede de un libro se incluirán los apellidos e ini-
ciales de los autores; título del libro en su idioma original; edición; la ciudad o
ciudades donde se ha editado; el nombre de la editorial y el año de su publi-
cación. Las indicaciones de paginación deberán colocarse al final, después del
año de su publicación.

Ejemplo: Fredrickson DS, Levy RI. Familial hyperlipoproteinaemia. En:
Stanbury JB, Wyngaarden JB, Fredrickson DS, eds. The metabolic basis of in-
herited disease. 3ª ed. New York: Mac Graw-Hill Book Inc.; 1972. p. 545-616.

Extensión de los trabajos: no será superior a 10 folios.
Se admite un máximo de seis ilustraciones incluyendo figuras y tablas.
Al final del trabajo figurarán el nombre y dirección del autor al que debe

dirigirse la correspondencia.
Los autores recibirán 25 separatas gratuitas de sus artículos.
Todos los artículos aceptados quedan como propiedad permanente de Re-

vista Española de Pediatría y no podrán ser reproducidos total o parcialmen-
te, sin permiso de la Editorial de la Revista. El autor cede, una vez aceptado su
trabajo, de forma exclusiva a ERGON los derechos de reproducción, distribu-
ción, traducción y comunicación pública de su trabajo, en todas aquellas mo-
dalidades audiovisuales e informáticas, cualquiera que sea su soporte, hoy exis-
tentes y que puedan crearse en el futuro.

NOVEDADES DIAGNÓSTICAS/TERAPÉUTICAS
Breve descripción de nuevos procedimientos diagnósticos o terapéuticos.

COMUNICACIONES BREVES
Se admitirá la descripción de uno o más caso clínicos relevantes, que

supongan una aportación a la patología descrita. La extensión no será supe-
rior a tres folios, con un máximo de 10 citas bibliográficas y hasta tres ilus-
traciones entre tablas y figuras. Deberán aportarse resumen y palabras clave
en español y en inglés. Es conveniente que el número de autores no sea su-
perior a seis.

CRITICA DE LIBROS
Se publicará la crítica de los libros enviados a la Secretaría de Redacción

de la Revista si se consideran relevantes por la Dirección. En caso contrario se
reseñarán como “libros recibidos”.

OTRAS SECCIONES
La Revista podrá publicar informes de Sociedades y Grupos de trabajo pe-

diátricos o afines, así como el contenido de sus reuniones.

RESPONSABILIDADES ÉTICAS Y AUTORÍA
Los autores se responsabilizan del contenido de sus trabajos y de la vera-

cidad de los mismos.
En la lista de autores deberán figurar únicamente aquellas personas que

han contribuido directamente al desarrollo y la redacción del trabajo.
La Revista declina cualquier responsabilidad sobre conflicto de autoría

que puedan surgir acerca de los trabajos publicados.
En la carta de presentación que debe acompañar a los trabajos, se hará

constar que es original y que no ha sido publicado previamente en todo o en
parte. Debe mencionarse expresamente en el apartado “métodos” de cada tra-
bajo que los procedimientos utilizados han sido aprobados, mediante consen-
timiento informado, por los padres o tutores de los pacientes. Es conveniente
hacer constar en su caso que el estudio sometido a publicación ha sido apro-
bado por los comités de Ética y/o Investigación del centro en el que se ha rea-
lizado.
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Nombre y Apellidos

Dirección

Teléfono Población

C.P. Provincia NIF

Boletín de suscripción

Dirección de envío

Orden de pago por domiciliación bancaria

Profesionales Instituciones MIR y estudiantes Extranjero
Revista Española 
de Pediatría
(6 números/año) 60 € 100 € 50 € 110 € 

Impuestos y gastos de envío incluidos.               

Suscríbame a:

Mediante talón nº
que adjunto

Transferencia a ERGON CREACION, S.A. 
BANCO BILBAO VIZCAYA.
cc. 0182/5437/61/0010072818.
Avda. de España, 22. 28220 Majadahonda

A través de mi cuenta
bancaria (cumplimento
autorización adjunta)

Banco/Caja de Ahorros Entidad Nº Sucursal D.C.

Calle Población

D.P. Provincia C/C o Ahorro nº

Nombre del titular de la cuenta

Ruego a Uds. se sirvan tomar nota de que, hasta nuevo aviso, deberán adeudar en mi cuenta corriente con 
esa entidad el recibo o letra que anualmente y a mi nombre les sean presentados para su cobro por

Ergon Creación, S.A.

Les saluda atentamente
(Firma)

Remitir a:
ERGON CREACIÓN, S.A.
C/ Arboleda, 1
28220 MAJADAHONDA (Madrid)
Teléfono suscripciones: (91) 636 29 37 ......................................  , .........  de  ......................................  de
2003

*Oferta válida hasta el 31 de Diciembre de 2003*

✂

Responsable de suscripciones

MADRID, ......... de .................................... de 2003
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