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ARTICULO ORIGINAL

Tuberculosis infantil: presentacion de 3 casos y discusion

M. Vara Callaul, I. Larena Fernandez2, M. Cemeli Cano3, M. Odriozola Grijalba!, S. Congost Marin!,
J.I. Perales Martinez!, P. Lalaguna Mallada!, S. Miralbés Terraza*, C. Guerrero Laleona?

1Servicio de Pediatria. Hospital de Barbastro. Huesca. 2Enfermero de Pediatria. Hospital Universitario Miguel Servet. Zaragoza.
SMIR Pediatria. Hospital Universitario Miguel Servet. Zaragoza. *Pediatra de Atencién Primaria. Centro de Salud Binéfar. SPediatra.

RESUMEN

Se presentan tres casos de tuberculosis infantil. Los dos
primeros casos son dos hermanos de 5 afios y 20 meses de
edad con tuberculosis pulmonar, contactos intradomiciliarios
del caso indice, la madre de ambos afecta de tuberculosis
pulmonar bacilifera, con antecedente de viaje hace 4 meses
a su pais de origen (Marruecos); ambos diagnosticados por
positividad de la prueba de tuberculina y estudio radiogré-
fico. El tercero es una nina de 9 afios afecta de artritis idio-
pética juvenil en tratamiento inmunosupresor que desarrolld
tuberculosis miliar con afectacion encefalica, diagnosticada
inicialmente en contexto de estudio de adenopatia.

Palabras clave: Tuberculosis infantil; M. tuberculosis; Tu-
berculina; Mantoux.

ABSTRACT

Three cases of childhood tuberculosis are presented: first
and second cases are two brothers of 5 years and 20 months
old respectively with pulmonary tuberculosis, household
contacts of the index case: their mother, who was affected
by smear-positive pulmonary tuberculosis, four months after
visiting their country of origin (Morocco); both brethren
were diagnosed by positivity of the tuberculin test and ra-
diographic study. The third case is a 9 year old girl, juvenile
idiopathic arthritis patient treated with immunosuppressive
therapy, who has developed miliary tuberculosis with me-
ningoencephalic involvement and she was initially diagnosed
by the study of an adenopathy.

Correspondencia: Marta Vara Callau. Servicio de Pediatria.
Hospital de Barbastro. Carretera Nacional 240 s/n. 22300
Barbastro. Huesca. E-mail: martavc1983@gmail.com
Recibido: Mayo 2015
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Unidad Infecciosos. Hospital Universitario Miguel Servet. Zaragoza.

Key words: Pediatric tuberculosis; M. tuberculosis; Tuber-
culin; Mantoux.

INTRODUCCION

La tuberculosis es una enfermedad infecciosa causada
por Mycobacterium tuberculosis complex (que engloba M.
tuberculosis, M. bovis, M. africatum, M. canetti y M. mi-
croti). Se trata de la enfermedad infecciosa mas frecuente en
el mundo. Segin la OMS, 1/3 de la poblacion mundial esta
actualmente infectada, de los que 8 millones padeceran la
enfermedad falleciendo anualmente 2 millones de personas
a causa de ella, la mayoria pertenecientes a paises en vias de
desarrollo, por lo que, desde 2003, esta considerada como
una emergencia mundial de salud®. En Espana, la inciden-
cia estimada es de 10-24 casos por 100.000 habitantes y
afio. Las tasas infantiles han experimentado un ascenso en
los altimos afos hasta una incidencia de 8,1 casos/100.000
habitantes y en adultos 18,3 casos/100.000 habitantes®. En
la poblacion pediatrica espafiola, la incidencia se sittia en
5 caso0s/100.000 nifios 5-14 anos y 13 casos/100.000 nifos
entre 0-4 afios; ambas tasas superiores a las de otros paises
desarrollados de nuestro entorno®). Los factores determinan-
tes de los casos en los paises desarrollados son la inmigracion
desde paises con alta prevalencia de tuberculosis, sobre todo
de areas con mayor resistencia a isoniazida y la situacion de
la infeccion VIH®,

M. tuberculosis es un bacilo acido-alcohol resistente
(BAAR) y se considera el microorganismo que produce la
gran mayoria de cuadros clinicos en humanos. Su reser-
vorio es el ser humano, tanto sano, como infectado y/o
enfermo; aunque la infeccion se transmite, fundamental-
mente, de pacientes enfermos baciliferos (con baciloscopia
positiva) por via respiratoria al inhalar gotitas contami-
nadas. Otras vias de transmision mds infrecuentes son la
cutaneo-mucosa, digestiva, uro-genital y transplacentaria.
No todos los individuos expuestos desarrollan la enferme-
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TABLA 1. Formas clinicas de enfermedad tuberculosa.

Formas intratoracicas — TB parenquimatosa: neumonia,

caverna, atelectasia...

— TB ganglionar: ganglios mediastinicos
(pueden comprimir un bronquio
produciendo atelectasias)

— Formas mixtas: parénquima + ganglios

- Otras: derrames pleurales,
pericarditis, formas miliares

Formas extratoricicas — Meningoencefalitis

- Adenitis tuberculosa

- TB intestinal, cutdnea, genitourinaria,
osteoarticular (artritis tuberculosa,
mal de Pott)

- TB diseminada. Se denomina miliar si
afecta 2 0 mas 6rganos (pulmén —con
imagen radioldgica caracteristica-,
bazo, higado, médula dsea)

- TB congénita

dad, pero la tasa es mas alta a menor edad del individuo:
40-50% de los menores de 12 meses, 25% entre 1-5 afios
y un 15% de los adolescentes la desarrollaran durante los
2 afios siguientes a la infeccion® (la mayoria en los pri-
meros 6 meses) por lo que la tuberculosis en el nifo debe
considerarse un evento centinela al indicar transmision re-
ciente en una comunidad(®), generalmente desde un adulto
bacilifero. Sin embargo, los nifios no suelen transmitir la
enfermedad ya que apenas eliminan bacilos a través de
secreciones respiratorias.

La mayoria de nifos infectados estdn asintomaticos o
presentan clinica inespecifica como fiebre, astenia, artralgias,
etc; aunque otras veces puede existir clinica pulmonar como
tos, dificultad respiratoria, expectoracion y/o dolor toraci-
co; siendo la localizacion pulmonar la forma mas frecuente
de la enfermedad en nifios y, dentro de ella, la ganglionar;
aunque, a menor edad del nifio, existe mayor riesgo de pre-
sentar formas extrapulmonares como la meningoencefalitis
y diseminadas o linfohematdgenas con elevada morbimor-
talidad (Tabla 1).

Todos los nifios en contacto con M. tuberculosis deben
ser estudiados y clasificados como expuestos, infectados y
enfermos. El diagndstico se basa en la prueba de la tuber-
culina y los estudios microbioldgicos. La prueba de la tu-
berculina (intradermorreaccion de Mantoux)® debe leerse
a las 72 horas de su colocacion. Su interpretacion puede
ser complicada en caso de vacunacion previa con BCG, in-
feccion por micobacterias atipicas o inmunosupresion. Los
estudios microbioldgicos en el nino, dada la dificultad para
expectorar, se realizan mediante estudio en jugo gastrico,
recogiendo 3 muestras en ayunas y en dias consecutivos
mediante sonda nasogdstrica® (Tabla 2).

6 M. Vara Callau y cols.

TABLA 2. Interpretacion de la prueba de tuberculina
(Mantoux) en nifios.

1. Se considera positiva una induraciéon > 5 mm en:

- Nifos en contacto intimo con el caso indice o sospechoso
de tuberculosis

- Nifios sospechosos de enfermedad tuberculosa clinica o
radioldgica

- Nifios en situaciones de inmunodepresion o infeccion VIH

— Niflos con conversion de prueba de tuberculina
previamente negativa

2. Se considera positiva una induracién > 10 mm en:
— Cualquier otro caso: incluido el nifio inmigrante, viajero
y el cribado de nifios sanos, independientemente de existir
antecedente de vacunaciéon con BCG

Para el diagnostico de certeza se requiere la identifica-
cion de la micobacteria. En ocasiones el diagnéstico de la
enfermedad se basa en la epidemiologia, el Mantoux y la
radiografia del torax, sin haber podido identificar el microor-
ganismo, ademds de la evidencia clinica 0 anatomopatolgi-
ca, si se dispone de ella. Se consideran criterios diagndsticos
suficientes: 1) lesiones radioldgicas sugestivas con prueba
de tuberculina positiva; 2) existencia de granulomas en la
histologia, con bacilos dcido-alcohol resistentes (BAAR);
3) cifra de adenosindeaminasa (ADA) elevada en liquido
pleural, cefalorraquideo, pericardico, articular o peritoneal
y prueba de tuberculina positiva®?.

La mayoria de autores defienden la realizacion de profi-
laxis primaria o post-exposicion en todo nifio en contacto
con adulto enfermo y prueba de tuberculina negativa para
evitar el contagio, pautdndose isoniazida durante 2 meses,
suspendiéndose tras los cuales si al repetir la prueba, esta
persiste negativa. En los casos de enfermedad tuberculosa
latente, se instaurara profilaxis secundaria con isoniazida
durante 6-9 meses (12 meses en inmunodeprimidos). El tra-
tamiento de la enfermedad tuberculosa consta de 2 fases:
la primera fase es de induccion o bactericida, dura 2 meses
y, generalmente, incluye tres o cuatro firmacos: isoniazida,
rifampicina, pirazinamida y etambutol; este Gltimo si no se
conoce la sensibilidad del caso indice: la recomendacion ac-
tual es de utilizar 4 firmacos en la fase inicial, salvo sensibi-
lidad conocida a isoniazida, dado el aumento de resistencias
en nuestro pais (> 4%). La segunda fase, de mantenimiento,
tiene una duraciéon minima de 4 meses y en ella tiene lugar
la eliminacion de bacilos en estado quiescente; las pautas y
su duracion difieren, segtin la forma de presentacion de la
tuberculosis y las resistencias de la cepa; ademds, en algu-
nas formas de tuberculosis puede estar indicado también el
uso de corticoides, generalmente durante las fases iniciales.
Los casos de tuberculosis multirresistente, grave, pacientes
inmunodeprimidos y nifios pequefios deben manejarse en
centros con experiencia-'1),

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



FIGURA 1. Radiografia del torax en la que se objetiva afectacion
parenquimatosa media y basal derecha.

CASO 1

Nifio de 5 afios, primogénito del caso indice: la ma-
dre, que se encuentra ingresada, desde hace 7 dias, en
el hospital por tuberculosis bacilifera con diseminacion
broncogena; el padre tiene Mantoux positivo con radio-
grafia del torax normal; existe el antecedente de viaje fa-
miliar a Marruecos en los 4 meses previos. El nifo sigue
controles en el servicio de Pediatria desde lactante por
hipertrofia gingival, déficit de vitamina D, ferropenia y
anemia microcitica, con estudio de talasemias negativo.
En diciembre de 2014, es remitido a Urgencias por tos y
rinitis de una semana de evolucién junto con induracién
de Mantoux colocado las 24 horas previas, momento en
que se pauta profilaxis con isoniazida. En urgencias se
constata su positividad (12 mm) y se indica radiografia
del torax para valorar la existencia de enfermedad. La
radiografia muestra la existencia de afectacion parenqui-
matosa a nivel del lobulo medio-inferior derecho. Se reali-
za, también, analitica sanguinea en la que se objetiva leve
leucocitosis sin desviacion izquierda, destacando anemia
microcitica (hemoglobina, 6,1 g/dl; hematocrito, 22,5%
y VCM, 53,6 fl), la cifra de plaquetas fue normal al igual
que la bioquimica urgente. PCR y PCT resultaron de 1,22
mg/dl y 0,22 ng/ml. Ingresa para realizacion de transfu-
sion de concentrado de hematies y se completa estudio
recogiéndose tres muestras de jugo gastrico cuyo cultivo
resultd negativo; se realizd también aspirado nasofaringeo
para virus y determinacion de antigenos de neumococo y
Legionella en orina, siendo todos negativos al igual que
el hemocultivo. Durante su estancia, inicié tratamiento
antituberculoso con cuatro fairmacos: se continué isonia-
zida y se afiadieron rifampicina, pirazinamida y etambutol
al no conocerse, inicialmente, la sensibilidad de la cepa

VoL. 72 N°1, 2016

FIGURA 2. Radiografia del térax en la que se objetiva aumento de
densidad hiliar derecha compatible con adenopatia de gran tama-
fio que sugiere tuberculosis pulmonar con afectacion ganglionar.

del caso indice; finalmente, se constaté crecimiento de M.
tuberculosis complex sensible en el cultivo de esputo de su
madre. Actualmente continuia el tratamiento con adecuada
evolucion y sin haber presentado incidencias (Fig. 1).

CASO 2

Lactante de 20 meses, hijo menor del caso indice y her-
mano del caso anterior, que es remitido también a Urgencias
por sospecha de enfermedad tuberculosa. Presenta fiebre,
tos e induracion de la prueba de tuberculina. En Urgencias
se objetiva Mantoux positivo (18 mm de induracion a las
24 horas de su colocacion) por lo que se realiza radiografia
del térax que muestra aumento de densidad hiliar derecha
con adenopatia de gran tamafo sugestiva de afectacion
pulmonar, forma ganglionar. El hemograma fue normal,
PCR de 2,18 mg/dl y PCT de 0,14 ng/ml; el resto de pruebas
complementarias (aspirado nasofaringeo para virus, anti-
genos de neumococo y Legionella en orina y hemocultivo)
fueron negativas y, al igual que en el hermano, tampoco se
consiguid aislar micobacterias en el cultivo de tres mues-
tras de aspirado de jugo géstrico. Se afiadieron rifampici-
na, pirazinamida y etambutol a la isoniazida que ya habia
iniciado previamente a modo de profilaxis y la evoluciéon
con el tratamiento que, actualmente continua, esta siendo
satisfactoria (Fig. 2).

CASO 3

Nifa de 9 afos de edad afecta artritis idiopdtica juve-
nil (AI]J) forma oligoarticular persistente con anticuerpos
antinucleares ANA (-) con afectacion de rodilla y tobillo
izquierdos, sin uveitis, de inicio a los 6 afos que ha reci-
bido tratamiento con prednisona, metotrexato, etarnecept
y adalimumab. Quantiferon-TB positivo en septiembre de

Tuberculosis infantil: presentacion de 3 casos y discusion 7



FIGURA 3. Radiografia del torax que muestra patrén microno-
dular difuso sugestivo de tuberculosis miliar.

2014 por lo que recibi6 profilaxis con isoniazida durante 2
meses. Ingresa en enero de 20135 para estudio de adenopatias
inguinales izquierdas de hasta 2,7 cm y retroperitoneales
tras haber recibido antibioterapia oral empirica con amoxi-
cilina-clavulanico durante 10 dias y prednisona (por brote
de artritis concomitante); presenta también fiebre a dias
alternos de 10 dias de evolucion sin respuesta al tratamiento
antibidtico. Tras la realizacion de pruebas complementarias
de rutina, incluyendo serologias que resultaron normales; se
coloca Mantoux y se realiza PAAF de adenopatia inguinal
izquierda que muestra un exudado linfoide polimorfo, con
acumulos de células de habito histiocitario sugestivas de
conglomerados granulomatosos mientras que el Mantoux
resulta positivo (20 mm) y en la radiografia del torax apa-
rece un patrén micronodular bilateral difuso, sugestivo de
tuberculosis miliar; no se observaron BAAR en la bacilos-
copia de jugo géstrico con tincion de auramina y la PCR de
M. tuberculosis resulté también negativa, aislandose pos-
teriormente, una cepa sensible de M. tuberculosis complex
en el cultivo. Se instaurd tratamiento antituberculoso con
4 farmacos y se realiz también TC toracico que mostrd
afectacion difusa nodular y adenopatias calcificadas suges-
tivas de tuberculosis pulmonar con diseminacion endobron-
quial por lo que se realiza fibrobroncoscopia en la que no
se hallan lesiones y se toman muestras mediante aspirado
bronquial y lavado broncoalveolar, resultando nuevamente
la baciloscopia y la PCR de M. tuberculosis negativas y, en
este caso, también los cultivos de micobacterias. La gam-
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FIGURA 4. TC toracico en el que se observa patrén micro-macro-
nodular bilateral difuso, con nédulos de hasta 7,5 mm de tamafio
variable. La distribucion es de predominio centrolobulillar bron-
covascular, con algunos de los nédulos agrupados en “drboles en
brote”, dreas de vidrio deslustrado perinodulares y alguna fina
bronquiectasia y bronquiolectasia de predominio en LSD, LM
y lingula. Adenopatias mediastinicas prevasculares izquierdas,
paratraqueales derechas superiores e inferiores, pre e infracari-
nales e hiliares bilaterales. Algunas de las adenopatias presentan
calcificaciones groseras y otras hipodensidad central, sospechosa
de necrosis.

magrafia Osea, salvo por los hallazgos compatibles con la
AlJ que padece la nifa, y el fondo de ojo fueron normales.
Finalmente, se realiz6 RM cerebral en la que se objetivan
lesiones nodulares sugerentes de granulomas tuberculosos
por lo que se anaden corticoides al tratamiento. La evolu-
cion con el tratamiento esta siendo adecuada, se objetivo
cese de la fiebre y disminucion de las adenopatias v, salvo
algun episodio aislado de cefalea y varias reagudizaciones
de la artritis de rodilla, no ha presentado otras incidencias
(Figs. 3y 4).

DISCUSION

Los dos primeros casos, hermanos entre ellos e hijos
de padres inmigrantes procedentes de un pais con alta
prevalencia de tuberculosis, reflejan los factores que deter-
minan la endemia en paises desarrollados como el nuestro.
Por este motivo, estaria indicado realizar una prueba de
tuberculina a todo niflo inmigrante procedente de zonas
de alta endemicidad o en aquellos con el antecedente de
viaje reciente, mds aun si presentan sintomas o si se de-
tecta infeccion reciente o enfermedad en los familiares
sobre todo si son convivientes por el alto riesgo de los
nifos, tanto de infectarse como de desarrollar la enfer-
medad (los nifios pequefios muestran un mayor riesgo
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de progresion a enfermedad, aproximadamente un 40%,
cifra muy superior al 10% estimado en adultos). Tras su
realizacion se debe actuar en consecuencia del resultado
obtenido pautando profilaxis tras descartar enfermedad
o tratando el caso. Ademads, en esta familia se puede ob-
jetivar también la tipica secuencia del adulto bacilifero y
nifios, posiblemente infectados en el hogar a partir de ese
caso indice, que han enfermado de tuberculosis pulmonar,
forma mas frecuente en nifios y que, sin embargo, no son
baciliferos, lo que muestra que, generalmente, los adultos
son los que infectan a los nifios y que estos tienen mayor
susceptibilidad a enfermar pero, sin embargo, no suelen
ser contagiosos.

El tercer caso, sin embargo, muestra una forma di-
ferente de contraer la enfermedad, debida al riesgo que
suponen los tratamientos inmunosupresores, corticoeste-
roides y los firmacos bioldgicos como los antagonistas del
factor de necrosis tumoral alfa#, aumentando la suscep-
tibilidad para desarrollar tuberculosis. En estos nifios se
debe incluir, en los protocolos de seguimiento, el despistaje
sistematico y periddico de infeccion por M. tuberculosis
complex; en ellos, el Mantoux basado en la respuesta de
la inmunidad celular (hipersensibilidad tipo IV) frente a
la inoculacion intradérmica de tuberculina, puede resultar
de mas dificil interpretacion ya que induraciones de me-
nor calibre podrian ser indicadoras de infeccion debido al
inmunocompromiso. Recientemente se han desarrollado
otras técnicas como el Quantiferon-TB*12); esta prueba
se realiza mediante una extraccion de sangre y detecta
interferon-gamma secretado por leucocitos sensibilizados
inicialmente cultivados en presencia de tuberculina, y acu-
tualmente en presencia de dos proteinas, Early Secretory
Antigenic Target-6 (ESAT-6) y Culture Filtrate Protein-10
(CFP-10), presentes en M. tuberculosis, en cepas patogé-
nicas de M. bovis y en algunas micobacterias atipicas (M.
kansasii, M. marinum, M. szulgai, M. flavescens), pero no
en las cepas utilizadas en la vacuna BCG ni en la mayoria
de micobacterias atipicas como M. avium, la micobac-
teria atipica, que causa patologia con mas frecuencia en
nuestro medio. Su realizacion estd indicada en pacientes
vacunados con BCG, si existe sospecha de infeccion por
micobacteria atipica o en aquellas situaciones de inmu-
nosupresion, malnutricion o tratamiento con corticoides,
quimioterapia o anti-TNF-a, como en el caso de la nifia
que recibi6 tratamiento con etarnecept y adalimumab.
Ademds, la paciente desarroll6 una forma diseminada de
la enfermedad (afectacion pulmonar, adenopadtica y ence-
falica), que es mds frecuente en lactantes, nifios pequenos y
pacientes inmunodeprimidos. Ocurre por la diseminacion
de bacilos durante la infeccion primaria y cominmente los
paciente presentan un cuadro clinico insidioso de fiebre,
malestar general y pérdida de peso, asociando adenopatias
generalizadas, hepatoesplenomegalia y clinica respiratoria;
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ademds, el 20-40% de los casos desarrollan meningoence-
falitis, como ocurri6 en nuestro caso. En la radiografia del
torax se suelen evidenciar infiltrados diseminados como
imagen en “granos de mijo”, como también ocurri6 en
la paciente. Mas de la mitad de los casos de tuberculosis
diseminada pueden presentar Mantoux negativo, cosa que
no sucedi6 en nuestra paciente, en la que se obtuvo un
Mantoux de 20 mm. Con esta paciente se quiere recal-
car también la importancia de cumplir los protocolos de
despistaje-profilaxis de tuberculosis en los pacientes con
factores de riesgo y de investigarla en aquellos pacientes en
que exista mayor susceptibilidad y que no estdn incluidos
en ningun protocolo.

CONCLUSIONES

La prevalencia de la tuberculosis en los paises desarro-
llados estd estrechamente relacionada con la situacion de la
infeccion VIH, las medidas adoptadas por las autoridades
sanitarias y el porcentaje de inmigrantes procedentes de
paises de elevada endemia. Ademds, la tuberculosis infantil
estd intimamente ligada a la del adulto y se puede consi-
derar que los casos pedidtricos son los centinelas de la
comunidad; de ahi la importancia del diagnéstico, clasifi-
cacion, aislamiento y terapia adecuada de los enfermos, asi
como el correcto tratamiento de la exposicion y la infeccion
tuberculosa para modificar la situacion epidemioldgica de
la tuberculosis en cada pais, siendo dos aspectos funda-
mentales un régimen terapéutico 6ptimo y el cumplimiento
del mismo.
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RESUMEN

La presente investigacion realizada en el Centro de Pri-
mera Acogida de Proteccion Hortaleza de la Comunidad de
Madrid, que forma parte del Instituto Madrilefio de la Fami-
lia y el Menor adscrito a la Consejeria de Asuntos Sociales,
describe el estado de salud de los adolescentes autdctonos
e inmigrantes que aceptaron la proteccion e ingresaron en
el centro durante los afios 2008-2012. Se especifican va-
riables cuantitativas y cualitativas, teniendo en cuenta el
sexo y la procedencia. El estudio previo forma parte de la
Tesis Doctoral con el nombre de: “Estado de Salud en los
Adolescentes del Centro de Primera Acogida de Proteccion
de la Comunidad de Madrid (2003-2007)” y se encuentra
disponible en la web de la Universidad de Cordoba. Los
resultados revelan que, tanto los adolescentes autéctonos
como los inmigrantes que accedieron a nuestro centro, pre-
sentaron un estado de salud muy similar.

Palabras clave: Adolescentes; Acogida; Inmigrantes; Salud.

ABSTRACT

The present research was carried out in the institution
Preliminary Reception Centre for Protection “Hortaleza”,
which belongs to Institute for the Child and Family in Ma-
drid and is affiliated with the Ministry of Social Affairs. It
describes the health condition of the local and immigrant
teenagers who accepted protection and were admitted to
the centre from 2008 to 2012. Quantitative variables and
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qualitative variables are described taking into account sex
and origin. The previous study is part of the Doctoral Thesis
titled “The Health Condition of the Teenagers at the Preli-
minary Reception Centre for Protection in the Community
of Madrid (2003-2007)”, and it is available in the webpage
of the University of Cordoba. The results show that both
the local teenagers and the immigrant ones who came to our
centre presented a very similar health condition.

Key words: Teenagers; Shelter; Inmigrants; Health.

INTRODUCION

A este emblematico Centro de Primera Acogida de Pro-
teccion Hortaleza en la Comunidad de Madrid, le acom-
pafia una historia que supera ya los veinticinco afos desde
su creacion. En la Gltima década, se ha consolidado como
un recurso especializado en la etapa adolescente, que per-
tence a la Red de Residencias de Proteccion de Menores,
adscritas al Instituto Madrilefio de la Familia y el Menor.
En la actualidad, no existe publicacion alguna que haya
realizado un estudio descriptivo longitudinal durante diez
afios en adolescentes que aceptaron la proteccion en la
Comunidad de Madrid donde se conjuguen: la interaccion
social, la proteccion de menores y la perspectiva médica.
El Centro de Primera Acogida de Proteccion Hortaleza,
fue disenado para atender, de manera temporal y siempre
con caracter de urgencia, a jovenes adolescentes en edades
comprendidas entre 15 y 18 afios que pudieran encontrarse
en situacion de “desamparo” o “elevado riesgo social”. El
recuento sobre los menores no acompafiados que llegan
al territorio de la UE presenta deficiencias en cuanto a
su armonizacion y exhaustividad. Seria conveniente, por
tanto, que las estadisticas abarcaran a todos los menores
no acompanadost,
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El articulo 3 de la Convencion de las Naciones Unidas
sobre Derechos de los Nifos del 20 de noviembre de 19892,
asi como el articulo 24 de la Carta de los Derechos Funda-
mentales de la Union Europea®®, ofrecen una base juridica
estratégica suficiente, ambas certifican el principio del interés
superior del menor y su derecho a disfrutar de las condicio-
nes necesarias para la realizacion de sus proyectos de vida.
Los niflos migrantes sin papeles son triplemente vulnerables:
primero, porque son migrantes, segundo, por ser personas
en situacion irregular y, tercero, por ser menores4).

Los ingresos de adolescentes se producen a instancias
de los Cuerpos y Fuerzas de Seguridad del Estado, de la
Fiscalia de Menores, por una decision judicial, o a través
de los Servicios de Proteccion de la Comunidad de Madrid,
cuando se encuentran en desamparo o se considera necesaria
la separacion de su entorno.

Nuestra investigacion persigue los objetivos siguientes:
determinar el estado de salud de los adolescentes autoctonos
e inmigrantes en situacion de riesgo social, que aceptaron la
proteccion que, por Ley les ofrece el Estado Espafiol duran-
te el periodo comprendido entre 2008-2012. Diagnosticar
la presencia o no de enfermedades infecciosas tales como
hepatitis B y C, tuberculosis latente y activa, infecciones
de transmision sexual como sifilis y VIH. Detectar las al-
teraciones de Salud Mental y los trastornos de conducta
secundarios al consumo de toxicos en los menores. Poten-
ciar la prevencion de enfermedades a través de talleres en
Educacion Sexual y Toxicos. Educar sobre la importancia de
realizar practicas sexuales seguras. Describir los trastornos
verbo-vocales hallados en estos menores). La presentacion
de este estudio, con los datos médicos recabados en torno
a la poblacion adolescente que ha sido objeto de interven-
cion desde el Sistema de Proteccion de Menores, servird
como referente a numerosas instituciones que trabajan en
este ambito: Fiscalia, Jueces, Servicios Sociales Municipales,
Consulados, Cuerpos y Fuerzas de Seguridad del Estado.

12 EA.Prada Belver y cols.

Para conseguir estos objetivos se han puesto en comin
las aportaciones de los profesionales que integran el equi-
po técnico del Centro de Primera Acogida de Proteccion
Hortaleza.

MATERIAL Y METODOS

Los autores de esta investigacion han seguido los proto-
colos establecidos para acceder a los datos de las historias
clinicas de los menores y para ello se han empleado los
siguientes instrumentos: informes médicos elaborados por
la doctora del centro, informes educativos realizados por
los educadores designados por la direccion, informes esco-
lares confeccionados por los profesores del Colegio Publico
Hortaleza, al que pertenece el Centro de Primera Acogida, y
la utilizacion de traductores en los casos necesarios. El trata-
miento de los datos cualitativos y cuantitativos y de filiacion
han sido realizados con la herramienta ofimatica de base de
datos Microsoft® Office Access 2003 SP2, facilitada por la
Agencia de Informatica y Comunicacion de la Comunidad
de Madrid (ICM). Para la ejecucion de los test estadisticos,
se empled el paquete estadistico SPSS©v.21 y el programa
Statistica®12. Los gréficos se han realizado con Microsoft©
Excel 2010y SPSS®v.21. La resena de la distribucion de los
datos cuantitativos obtenidos se resume mediante el calculo
de ciertos indices como la media, mediana, varianza, des-
viacion tipica, asimetria y curtosis.

RESULTADOS CUANTITATIVOS DE LOS DATOS
CLINICOS

A continuacion presentamos las variables objeto de in-
vestigacion, haciendo alusion en cada una de ellas al sexo
y a si son o no, autoctonos o inmigrantes. En nuestra in-
vestigacion, realizada desde el afio 2008 al 2012, fueron
atendidos en el Servicio de Enfermeria 1.305 menores, de

los cuales 559 pertenecian al sexo femenino con un 42,9%
y 746 hombres con un 57,1% (Fig. 1).
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Mas detalladamente en la figura 2, con titulo Ingresos
por sexo y origen podemos observar que en el 2008, el
mayor numero de adolescentes atendidos en el Servicio de
Enfermeria correspondio al de varones y mujeres inmigran-
tes, seguidos de mujeres autdctonas y, por ultimo, varones
autoctonos.

Durante el 2009 el mayor nimero correspondid a
varones inmigrantes, seguidos de mujeres autoctonas,
inmigrantes femeninas y autéctonos masculinos. En el
transcurso de los afios 2010, 2011 y 2012 prevalecieron
los menores inmigrantes masculino y femenino sobre los
autoctonos.

En cuanto a los ingresos por continente (Fig. 3), Africa
aportd el mayor nimero de adolescentes, con un total de
524, seguido de cerca por Europa con 519, a continuacion
América, de donde procedian 235 vy, en tltimo lugar, me-
nos representativa Asia con 27. Desde que se fundo, en el
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ano 1976, el Centro de Primera Acogida hasta el momen-
to actual, ha sido el continente africano quien siempre ha
proporcionado el mayor niimero de ingresos al centro por
su cercania geografica con la Peninsula Ibérica. Haremos
referencia a los menores procedentes de Marruecos, porque
su presencia suele ser muy destacada en edades cada vez
mds tempranas. Nos centramos en la inmigraciéon marroqui
hacia Espafia por ser la mas numerosa, suelen acceder a
través de Andalucia ya que esta region representa la fron-
tera de Marruecos con Europa vy, por lo tanto, el punto de
partida de acceso al “otro mundo”, aquella tierra que los
ninos y jovenes atisban desde las playas de Tanger durante
la noche®.

Debido al aumento de las cifras de migracion y a la vul-
nerabilidad de los inmigrantes menores no acompafiados,
los MENA adquieren, juridica y socialmente, el cardcter de
destinatarios de una proteccion especial y de tutela, con el
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objeto de garantizar la salvaguarda institucional y legal en
los paises de acogida9),

El pais de procedencia con mayor niimero de inmigrantes
(Fig. 4) fue Marruecos, seguido por Ecuador, Colombia,
Rumania, Guinea Conakry, Republica Dominicana, Peru,
Nigeria y Costa de Marfil, entre otros. Espafia ha ocupado el
segundo lugar general. Es resefiable destacar que las mujeres
han predominado en Espafia, Ecuador, Colombia, Rumania,
Republica Dominicana y Pert.

Los principales motivos de ingresos en nuestro Centro
de Primera Acogida (Fig. 5) han sido: situacion irregular en

14 EA. Prada Belver y cols.

Espafia con un 32,92%, produciéndose un notable descenso
en comparacion al periodo 2003-2007, que registraba un
50,43%.

Otros parametros como: malos tratos, conflicto familiar
y situacion de desamparo, han descendido notablemente, en
algunos casos hasta la mitad con respecto al periodo anterior.
Analizando las fugas de este y otro centro, comprobamos
que esta cifra ha sido casi triplicada, con un 6,70% con
respecto al anterior periodo (2,77%).

El resto de los pardmetros como: situacion de tutela y
familia rechaza menor, mantienen igual comportamiento
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2,40%, lo mismo ocurre con abusos sexuales y carencia de
recursos econoémicos con un 1,16%.

En relacion a la variable peso por sexo y procedencia
(Fig. 6A), esta se comporto de la siguiente forma: el mayor
nimero de menores con normopeso fueron masculino inmi-
grantes 75,09% y masculino autdctonos, con un 69,05%,
seguidos de femenino inmigrantes 68,08% vy, por ultimo,
femenino autdctonas con un 64,29 %. Comparando este indi-
cador con el estudio realizado hace cinco afios, encontramos
un hallazgo muy interesante y es que los adolescentes hom-
bres y mujeres inmigrantes siguen superando en normopeso
a los autdctonos. En las figuras 6C y 6D pueden observarse
los histogramas de cada sexo.

En la variable talla por sexo y procedencia (Fig. 7A)
obtuvimos con talla normal el 96,02% de inmigrantes mas-
culinos, a continuacion con un 91,67 de autdctonas feme-
ninas, seguido muy de cerca con el 90,55% las inmigrantes
femeninas y, por tltimo, con un 89,29% a los autéctonos
masculinos. La talla alta fue de un 7,74% en autdctonos
masculinos y la talla baja fue de 6,84% para inmigrantes
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femeninas. Se pueden observar los histogramas de la variable
talla para cada sexo en las figuras 7By 7C.

Para el género femenino, el valor del coeficiente de co-
rrelacion de Pearson entre la variable talla y la variable peso
es de 0,341, es decir, un valor positivo, indicativo de una
relacion lineal alta y positiva donde los valores bajos de
una variable se asocian con los valores bajos de la segunda
variable y los altos se asocian con los altos.

Para el género masculino, observamos que el valor del
coeficiente de correlacion de Pearson entre las variables
mencionadas es todavia mayor, de 0,549, siendo un valor
que pasa a ser alto al estar muy préximo al 0,6. Esto es
facilmente observable en los diagramas de dispersion (Fig.
8A y B) que, con un primer vistazo, nos llama la atenciéon
que existe una relacion lineal positiva.

En el estudio sobre malos tratos (Fig. 11), hemos en-
contrado que, de los 1.305 menores, han sido objeto de
malos tratos un total de 233 para un 18%. Los varones y
mujeres autoctonos/as recibieron menos maltrato que los/
las adolescentes inmigrantes.
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FIGURA 7. A) Talla por
sexo y procedencia. B) His-
tograma de talla femenino.
C) Histograma de talla
masculino.

FIGURA 8. A) Diagrama
de dispersion peso-talla
femenino. B) Diagrama de
dispersion peso-talla mas-
culino.
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FIGURA 13. Principales enfermedades infecciosas por origen.
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FIGURA 14. Prueba de la tuberculina (PT).

En cuanto a las principales enfermedades infecciosas
halladas en las figuras 12 y 13, podemos senalar que: la
tuberculosis latente fue la de mayor incidencia en los va-
rones inmigrantes, seguida de abscesos y faringitis aguda,
predominando en inmigrantes. Las infecciones del tractus
urinario (ITU) son mds frecuentes en las mujeres inmigrantes.
Al igual que acontece en atencion primaria, las amigdalitis
en nuestros adolescentes fueron la segunda causa de pres-
cripcion de antibidticos®).

La infeccion tuberculosa latente (ITBL) presenta una
especial importancia en la edad pedidtrica, debido a que
el 40% de los nifios y adolescentes tienen un mayor riesgo
de desarrollar la enfermedad frente a un 10% estimado en
adultos. De ahi se infiere que la existencia de casos de tu-
berculosis infantil (TB) son los centinelas de la comunidad
en que se desarrolle. La prueba de la tuberculina (PT) sigue
siendo el método mas util para el diagndstico de la infeccion
tuberculosa10-12), El diagnéstico de ITBL en los menores de
nuestra investigacion se establece cuando, después de realizar
la prueba de la tuberculina (PT), pasadas 48-72 horas, la
lectura del diametro de la induracién es igual o mayor de
10 mm en adolescentes autictonos e inmigrantes, indepen-
dientemente de existir, 0 no, antecedentes de vacunacion con
BCG13.14, La figura 14 refleja los resultados de la prueba de

la tuberculina (PT) realizados durante los tres primeros dias
a todos los menores que aceptaron la proteccion en nuestro
centro, con el objeto de descartar la presencia de infeccion
tuberculosa latente o no. De los 1.305 menores, solo 162
tuvieron infeccion tuberculosa latente, de ellos, 111 eran
varones y 51 mujeres. De los positivos, 158 eran inmigrantes
y solo 4 eran aut6ctonos.

En un estudio realizado en diversos grupos de inmi-
grantes en EE.UU. detectaron que la patologia odonto-
estomatoldgica es el trastorno de salud més frecuente en
la poblacion adolescente afectando, con un 80%, a los
menores inmigrantes(’S), Hay autores que consideran el
fendmeno de la migracion como un factor favorecedor
del desarrollo de las caries(!¢). Podemos apreciar, en rela-
cion a las caries dentales (Fig. 15), que existe una mayor
incidencia en la poblaciéon inmigrante masculina con un
31,07%, seguida de la poblacion autéctona femenina con
un 14,05%, a continuacion el grupo inmigrante femenino
con 9,94% vy, finalmente, con un 8,10% los autdctonos
masculinos.

En las enfermedades de la piel (Fig. 16A y B) podemos
inferir que las mds representativas estaban presentes en
la poblacion inmigrante, prevaleciendo: la pitiriasis ver-
sicolor, seguida del acné juvenil, la epidermofitosis y la
miliaria. En la poblacion autdctona, las mas relevantes
fueron el acné juvenil seguido de pitiriasis, epidermofitosis
y la dermatitis.

Las anemias difieren segtin la procedencia de los enfer-
mos. Un estudio realizado en Italia demuestra una fuerte
asociacion entre anemia y mujeres procedentes de Africa1”.
Otra investigacion, realizada en Sidney, encontrd que un
15% de los menores inmigrantes presentaban anemia, sien-
do mas frecuente entre los que procedian del continente
africano(¥),

La ferropenia en inmigrantes es la causa mds frecuente
de anemia microcitica e hipocromica. En nuestro trabajo
hemos observado que, dentro de las enfermedades de la
sangre reportadas (Fig. 17), la anemia que prevaleci6 para
ambos sexos fue la ferropénica, tanto en autoctonos como
en inmigrantes.
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FIGURA 15. Caries.
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En la figura 18, observamos que la enfermedad nervio-
sa predominante ha sido la epilepsia en el sexo femenino
inmigrante.

En la figura 19A y B, concerniente a las enfermedades
psiquidtricas por sexo y procedencia, hemos hallado que, del
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total de adolescentes, 1.305 presentaron patologias psiquid-
tricas 94 para un 7,20%, de ellas correspondian a adoles-
centes autoctonos 49 y 45 inmigrantes, en la variable sexo
fueron 55 femeninos y 39 masculinos. En los autctonos
encontramos a 11 pacientes portadores de un trastorno por
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FIGURA 19. A) Enfermedades psiquidtricas por procedencia. B) Enfermedades psiquidtricas por sexo.
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el consumo de cannabis, 5 con trastornos de ansiedad, 6 con
retraso mental y otros 6 con trastornos de personalidad y
8 con trastornos por déficit de atenciéon y comportamiento
perturbador, entre los mds relevantes. En los inmigrantes,
los hallazgos mds importantes fueron 10 con trastornos de
ansiedad, 7 con trastornos relacionados con inhalantes vy,
con igual numero de pacientes, cinco cada una, aparecen:
trastornos por el consumo de cannabis, retraso mental, tras-
torno de personalidad y trastorno de adaptacion. Alusivo
a los trastornos de la conducta alimentaria, podemos cons-
tatar que los cuatro casos hallados correspondieron al sexo

22 FA.Prada Belver y cols.

femenino, donde dos menores eran autdctonas y las otras
dos inmigrantes. Las Urgencias psiquiatricas han disminuido
notablemente ya que, en el periodo anterior tuvimos 14 me-
nores que acudieron a Urgencias y, en el actual, solo hemos
tenido una sola paciente y fue por un brote psicotico agudo.

En los grupos de toxicos (Fig. 20A), el 41,12% de los
1.305 menores estudiados no consume ningin toxico. El
23,98% consume tabaco + alcohol + THC, seguido de
9,68% que utiliza tabaco + THC y con porcentajes relativa-
mente cercanos 6,84% y 6,46 % tenemos los que consumen
tabaco + alcohol + THC + cocaina y los que usan tabaco +
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THC + disolvente. El alcohol o etanol es la sustancia licita
adictiva de uso més extendido en la poblacién mundial, su
uso excesivo causa cerca de 2,5 millones de muertes por
afio en el mundo, y se considera el tercer factor de riesgo
para discapacidad y enfermedad, de ahi que se estime que
el 4% de todas las muertes en el planeta son atribuibles al
consumo de alcohol1),

Estudios recientes han explorado los efectos que puede
causar el consumo de alcohol a nivel cerebral, resaltando que
los cerebros de alcohdlicos adolescentes y adultos mostraron
un alto grado de pérdida de neuronas del cortex prefrontal,
de modo que el funcionamiento neuropsicoldgico resultd
afectado en las funciones ejecutivas vinculadas a este area
anatomica especifica, de ahi que las personas alcohdlicas
presenten alteraciones en la planificacion, organizacion per-
ceptual, razonamiento abstracto, atencion y la organizacion
en la memoria de trabajo y viso-espacial asociados al control
del pensamiento, comportamiento y afectividad. Algunos de
los componentes de las funciones ejecutivas son la flexibili-
dad mental, generacion de hipotesis, resolucion de proble-
mas, formacion de conceptos, planificacion, organizacion,
fluidez, inhibicion, automonitoreo, anticipacion, regulacion
de la conducta, cambio de atencion y control emocional®0),
siendo la pérdida de las tres dltimas funciones ejecutivas las
que mds inciden en este estudio.

Durante la adolescencia, el cerebro se encuentra atn
en etapas de desarrollo por lo que el consumo de alcohol
en los menores provoca mayores dafios cerebrales, con im-
plicaciones en el aprendizaje, desarrollo intelectual y en la
memoria, ademas de repercutir en el desarrollo neuroldgico
del adolescente vy, por tanto, en la salud y el funcionamien-
to cognitivo en la futura vida adulta®V. Existe abundante
bibliografia sobre el consumo de las sustancias psicoactivas
en la poblacion adulta y sus repercusiones cognitivas, sin
embargo, en la adolescencia quedan muchos interrogantes
por resolver, y es necesario realizar estudios que aborden

VoL. 72 N°1, 2016

los efectos del consumo de alcohol en adolescentes desde
el punto de vista neuropsicoldgico®223), A continuacion te-
nemos los que solo consumen tabaco 4,46% del total de
adolescentes en nuestro centro y con 2,00% estan dos gru-
pos: uno que consume tabaco + alcohol + THC + MDMA,
y el otro usa tabaco + alcohol entre los mas relevantes.
Estos grupos de toxicos que acabamos de mencionar son
los mas sobresalientes.

En relacion al consumo de téxicos por sexo y proce-
dencia (Fig. 20B), podemos destacar que no consumen to-
xicos 304 varones inmigrantes y 140 mujeres inmigrantes.
El mayor consumo de tabaco + alcohol + THC esta mas
extendido en las mujeres autdctonas. Por tltimo, resefiar que
83 varones inmigrantes utilizan tabaco + THC + disolvente.

Durante el periodo estudiado, detectamos a 32 menores
embarazadas (Fig. 21), la mayoria en poblacion inmigran-
te, con un total de 19 gestantes. Se les realizo la interrup-
cién voluntaria del embarazo (IVE) a dos adolescentes,
una autdctona vy, la otra, inmigrante. Aquellas menores
que decidieron llevar a término su embarazo fueron re-
mitidas con cardcter preferente a la consulta de Tocologia
del C.E.E. correspondiente al drea 4 del IMSALUD en la
Comunidad de Madrid, siguiendo el protocolo establecido
para las embarazadas: vacunas, realizacion de analiticas
e inicio del tratamiento con Acfol 5§ mg, Foli-doce 400/2
pg mas hierro.

En las Consultas Externas que podemos observar en las
figuras 22 y 23, los hallazgos mds importantes son los si-
guientes: en relacion al sexo femenino, la consulta externa
mds visitada fue la de Psiquiatria, seguida por Ginecologia
y Obstetricia y, con igual nimero de consultas, las de En-
fermedades Infecciosas y la de Planificacion Familiar. En el
sexo masculino, casi igualadas estuvieron las consultas por
Psiquiatria y Enfermedades infecciosas. Teniendo en cuenta
las consultas externas por procedencia, los inmigrantes asis-
tieron a un mayor namero de consultas por Enfermedades
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Infecciosas y Psiquidtricas, mientras que en los autdctonos
destacaban las consultas externas por Psiquiatria, Gineco-
logia y Obstetricia.

El tétanos es una enfermedad inmunoprevenible, cuya
incidencia se ha mantenido en Espana alrededor de 10 casos
declarados por afio, por tanto, se debe recomendar, ademads
de continuar con el programa de inmunizacién del nifo, la
revacunacion antitetanica a partir de la adolescencia. Ac-
tualmente, se discute si se debe revacunar cada 10 afios o
solo con una dosis a los 65 afios de edad en las personas que
recibieron una vacunacién antitetanica completa durante
la infancia con un total de cinco dosis, y siempre que una
persona se produzca una herida tetanigena?+29). En EE.UU.
se han detectado casos de tétanos en personas vacunadas
con cinco dosis, y la duracion de la inmunidad vacunal se
ha observado como maximo durante unos 20 afios, por lo
que es prudente seguir revacunando cada 10 afios, como se
hace en la mayoria de los paises?). En América y Europa
se han autorizado dos especialidades de vacuna dTpa: una
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combinada trivalente, que contiene la antidiftérica-antite-
tanica del adulto (dT), Boostrix (GlaxoSmithKline), y una
antipertussis acelular de baja carga antigénica (pa), Triaxis
(Sanofi Pasteur MSD)@7),

La Comunidad de Madrid decidié sustituir la vacuna
de la dT de los 14 afos por la dTpa. La administraciéon
de la dTpa en el embarazo se ha erigido como una nueva
estrategia vacunal. En octubre de 2011, la CDC (Center of
Disease Control) en EE.UU. publicé una nueva recomen-
dacion sobre la vacunacion de la embarazada a partir de la
semana 20° de gestacion con vacuna dTpa, para proteger al
lactante, menor de tres meses de edad28-39), En la figura 24,
Vacunas por sexo y origen, se observa que no se les sumi-
nistré ningun tipo de vacunas a 439 adolescentes (33,64%).
Se vacunaron a 866 menores para un 66,36 %. Las vacunas
de hepatitis B y tétanos difteria fueron administradas a 316
inmigrantes masculinos, a 103 inmigrantes femeninas, a 18
mujeres autoctonas y a 8 hombres autoctonos. El recuer-
do de hepatitis B se le puso a 122 mujeres autoctonas, 98

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



80+

70+ 8

60+

50+

40

30+

20+

10+

0 -
Femenino

Masculino

B Dsiquiatria

[ Enfermedades infecciosas
[ Ginecologia y obstetricia
[ Planificacion familiar

[ Psicologia

[ Medicina familiar y comunitaria
I Andlisis clinicos

M Estomatologia

B Neurologia

B Endocrinologia y nutricion
[ Tocologia

Urologia
Ortopedia/traumatologia
Oftalmologia

M Aparato digestivo

B Dermatologia medicoquirtirgica

M Cirugia maxilofacial

W CAID

M Cardiologia
Genética

B Radiodiagndstico

B Nefrologia
W Rehabilitacion
Cirugfa cardiovascular
O Hematologia y hemoterapia
O Otorrionolaringologia
O Neurofisiologfa clinica
M Pediatria
M Cirugia general y aparato digestivo
[J Medicina interna
M Alergologia
[ Microbiologfa y parasitologia

504 g
Hi
50
Hi
150 e 18
HE nz
100 — . o[ .
o] =
o
B +'TD MO
[ e o 1% 14
(manhis st & €1
(P i Ha 1%
( P st 18 111

| B Masculino-inmigrante O Masculina-sutéctone O Femenioo-inmigrante B Femenino-autctono|

varones autoctonos, 78 mujeres inmigrantes y 57 varones
inmigrantes. La vacuna de tétanos difteria la recibieron 59

varones inmigrantes y 7 mujeres inmigrantes.
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FIGURA 23. Consultas ex-
ternas por procedencia.

FIGURA 24. Vacunas por

SEX0 y origen.

La precision y nitidez de la articulacion se logra a través
del empleo apropiado de los drganos fono-articulatorio-res-
piratorios como: la cavidad nasal, labios, lengua, pulmones,
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laringe y velo del paladar. La hipoacusia es la disminucion
de la percepcion auditiva. Se puede definir el grado de hi-
poacusia de acuerdo a la magnitud acustica perdida o aten-
diendo a la estructura anatdomica lesionada: oido externo,
medio, interno o via auditiva. La hipoacusia sensorial y la
neurosensorial es aquella en la que existe una transformacion
defectuosa de las ondas hidraulicas en el oido medio, en acti-
vidad nerviosa, causada por lesiones en las células ciliadas o
en las vias auditivas. En resumen, cualquier sordera superior
a 60 dB indica una pérdida neurosensorial pura o mixta©?.

Las fisuras labiopalatinas (FLP) se definen como una
malformacion congénita que se ven, se oyen y se sienten,
causada por defectos embrioldogicos producidos a nivel del
labio y/o paladar, originadas entre la 4* y la 12* semana del
embarazo y presentes desde el nacimiento. La incidencia
global de las fisuras labiopalatinas se establece en 1,7 de
cada 1.000 recién nacidos vivos©2, aunque existe una gran
variabilidad geografica y étnica®3).

Su etiologia es multifactorial, donde intervienen multiples
factores genéticos, teratogénicos y medioambientales. El diag-
nostico de las fisuras labiopalatinas se realiza mediante la explo-
racion clinica del bebé al nacimiento. Sin embargo, también son
detectables por ecografia transvaginal y otras pruebas diagnds-
ticas que se hacen durante el embarazo. El diagndstico prenatal
tiene muchas ventajas ya que permite informar precozmente
a los padres sobre la malformacion de sus hijos y prepararlos
psicologicamente(. En Espaiia la prevalencia en el afio 2010 de
labio leporino, asociado o no a fisura palatina, fue 3,22/10.000
recién nacidos vivos®9), Esta entidad deja como consecuencia
una hiperrinolalia organica caracterizada por una resonancia
nasal aumentada causada por el paso libre del aire por la cavi-
dad nasal en el proceso de articulacién de los distintos fonemas
en la cavidad bucal. Los profesionales recomendados para la
rehabilitacion de los pacientes con fisura palatina por la Armze-
rican Cleft Palate Association (AC-PA) y el Eurocleft agrupan
a los siguientes especialistas: cirujano plastico, ortodoncista,
logopeda, otorrinolaring6logo, cirujano maxilofacial, pedia-
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tra, odontopediatra, genetista y un psicélogo®®¢). De ahi que
la id6nea rehabilitacion de los pacientes con hiperrinolalia sea
solo posible con una atencion médica interdisciplinar, aunque
conocemos que supone una carga para el individuo, la familia
y la sociedad por los considerables gastos en términos de salud
y servicios desde el nacimiento hasta la vida adulta®.

Las dislalias son los trastornos articulatorios mas fre-
cuentes en la infancia; se resalta, a su vez, el cardcter funcio-
nal -no secundario a ninglin otro trastorno- para diferen-
ciarlo de otras dificultades de articulacion de base organica
o neuropatoldgica y que, no obstante, implican una clara
alteracion o estancamiento dentro del desarrollo evolutivo,
asi como también su diferenciacion de los errores evoluti-
vos propios del proceso normal de adquisicion fonoldgica
entendido como dislalias evolutivas(3#).

Las dislalias organicas son alteraciones en la articulacion
de los fonemas, generadas por anomalias o malformaciones
de los 6rganos del habla: labios, lengua, paladar, uno de los
mds frecuentes es el conocido como frenillo sublingual®.

En la figura 25, Trastornos de la comunicacién oral,
describimos en los autdctonos la presencia de dos mujeres
con tartaleo a forma taquildlica y una menor autdctona con
una hiperrinolalia organica por fisura palatina anterior. En
las mujeres inmigrantes destacan tres patologias, dislalia
orgénica por frenillo sublingual, dislalia funcional maltiple e
hipoacusia neurosensorial bilateral, cada entidad nosolégica
con dos afectadas. En los varones inmigrantes hemos hallado
a dos con tartamudez definida.

El tartaleo es un trastorno de la fluidez del habla, se defi-
nen a los tartaleadores como personas que hablan demasiado
rapida e irregularmente. La tartamudez se enmarca también
dentro de los trastornos de la fluidez del habla, llamada dis-
femia o espasmofemia funcional definida. Ambas etiologias
son aun desconocidas, a pesar de existir numerosas teorias
para intentar explicarlas. Estas entidades tienen un compo-
nente genético, siendo el del tartaleo menor en comparacion
con la tartamudez40).
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TABLA 1. Informes escolares.

Idioma espariol

Procedencia Comprension  Expresion Nivel de escolarizacion Orientacion a seguir
A) Mujeres
MO1 Espaiia Alta Alta 1° Bachillerato Continuar los estudios
MO02 Espafia Alta Alta Segundo ciclo de la ESO  Continuar los estudios
MO03 Espana Alta Alta Segundo ciclo de la ESO  Terminar Taller de
Peluqueria
Mo04 Armenia Alta Alta Segundo ciclo de la ESO  Terminar la ESO
MO5 Espafia Alta Alta 2° Bachillerato Continuar los estudios
MO06 Espania Alta Alta 1° Bachillerato Continuar los estudios
MO7 Rep. Dominicana  Alta Alta Segundo ciclo de la ESO  Continuar los estudios
MO8 Espafia Alta Alta Segundo ciclo de la ESO  Realizar un PCPI
M09 Espana Alta Alta Primer ciclo de la ESO Realizar un PCPI
M10 Espana Alta Alta Segundo ciclo de la ESO  Continuar los estudios
M11 Rumania Alta Alta 1° Bachillerato Continuar los estudios
B) Hombres
HO1 Costa de Marfil Bajo Bajo. Ha iniciado la ~ No escolarizado Aula de bienvenida
alfabetizacion
HO02 Marruecos Medio Medio. Escribe y lee  2° ciclo de Primaria PCPI
arabe
HO03 Marruecos Bajo Bajo No escolarizado Escuela Taller
H04 Nigeria Alto Alto PCPI Continuar en PCPI
HO05 Rep. Dominicana  Alto Alto Primer ciclo de la ESO ACE de electricidad
HO06 Rep. Dominicana  Alto Alto Primer ciclo de la ESO ACE de electricidad
HO07 Brasil Alto Alto Primer ciclo de la ESO Taller pre-laboral
HO08 Marruecos Alto Alto Primer ciclo de la ESO Taller de carpinteria de
aluminio
HO09 Colombia Alto Alto Primer ciclo de la ESO PCPI administracion y
gestion
H10 Marruecos Bajo Bajo Primer ciclo de Primaria Aprender el espafiol
H11 Marruecos Bajo Bajo Primer ciclo de Primaria Taller pre-laboral
Hi12 Marruecos Bajo Bajo Primer ciclo de Primaria Taller pre-laboral
H13 Marruecos Medio Medio. Escribe y lee  Primer ciclo de la ESO Taller pre-laboral
arabe
H14 Marruecos Bajo Bajo. Escribe y lee 2° ciclo de Primaria Taller pre-laboral

drabe, francés basico

RESULTADOS CUALITATIVOS DE LOS INFORMES
ESCOLARES Y EDUCATIVOS

A continuacion describiremos los datos de la investigacion
cualitativa después de categorizar los veinticinco informes
escolares y educativos. Los datos reflejados en las tablas 1,
2y 3, correspondientes al analisis cualitativo de los informes
escolares y educativos, nos permiten hacernos una idea de
las caracteristicas personales de los adolescentes estudiados.

De las once mujeres, ocho son espafolas (M01, M02,
MO03, M0S5, M06, M08, M09, M10), una es de Armenia
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(M04), otra de Republica Dominicana (M07), y (M11) es
de Rumantia. Todas las adolescentes poseen una alta com-
prension y expresion del idioma castellano. La menor M09
estd en primer ciclo de la ESO, y M02, M03, M04, M07,
MO8 y M10, cursan el segundo ciclo de la ESO. Estudian
en Bachillerato, M01, M0S5, M06 y M11.

Hemos constatado que ninguna de las mujeres tiene la
intencion de comenzar a trabajar, todas (excepto M04, que
manifiesta encontrarse sin ninguna motivacion) desean seguir
estudiando, y dos de ellas aspiran a estudios universitarios
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TABLA 2. Informes educativos.

Habitos
Procedencia Higiene Suefio Alimentacion ~ Toxicos Motivacion
A) Mujeres
MO1 Espafia Precaria Tranquilo Inadecuada No Estudiar Filologia Inglesa
Mo02 Espafia Correcta Intranquilo  Adecuada No Terminar la ESO
MO3 Espaiia Correcta Alterado, Adecuada Alcohol + Tabaco  Taller de Peluqueria
necesita + THC + Cocaina
ansioliticos
M04 Armenia Correcta Tranquilo Adecuada No Sin motivaciones
YN Espafia Correcta Tranquilo Adecuada No Terminar el Bachillerato
MO6 Espafia Correcta Tranquilo Adecuada No Estudiar Magisterio en
especialidad Infantil
MO7 Rep. Correcta Tranquilo Adecuada No Terminar la ESO. PCPI rama
Dominicana sanitaria
MO8 Espafia Correcta Tranquilo Adecuada No Estudiar Educadora Infantil
M09 Espafia Correcta Intranquilo,  La utiliza como  Alcohol + Tabaco Realizar un PCPI
necesita llamadas de + THC
ansioliticos ~ atencién
M10 Espaia No adecuada Intranquilo,  Inadecuada Alcohol + Tabaco Realizar un médulo de Grado
necesita +THC medio en Peluqueria
ansioliticos
Mi11 Rumania Correcta Intranquilo Adecuada Tabaco Estudiar en la Universidad
B) Hombres
H1 Costa de Marfil Adecuada, cuidadoso Tranquilo Correcta No Aprender espaniol, estudiar y
y coqueto jugar al fatbol
H2 Marruecos Es correcta. Ordena  Tranquilo Adecuada No Aprender mecdnica
los espacios comunes
H3 Marruecos Adecuada Tranquilo Adecuada No Estudiar y hacer algtn taller
H4 Nigeria Adecuada Tranquilo Poco adecuada  Alcohol + Tabaco Actividades de ocio y hacer
+ THC deporte
HS Rep. Correcta. Incluida la  Tranquilo Adecuada Alcohol, Tabaco  Estudiar electricidad
Dominicana  higiene bucodental + THC
Heé Rep. No es muy buena.  Tranquilo Muy inadecuada No Estudiar electricidad
Dominicana ~ Diabético tipo I
H7 Brasil Correcta Tranquilo Inadecuada Alcohol, Tabaco  Encontrar trabajo
+ THC
HS8 Marruecos Correcta Tranquilo Adecuada Tabaco + THC ~ Conseguir documnetacion para
trabajar
H9 Colombia Correcta Tranquilo Adecuada Alcohol, Tabaco ~ Volver con la familia
+ THC, Cocaina
H10 Marruecos Correcta, cuidasu  Intranquilo Adecuada Tabaco + THC,  No tiene
imagen disolvente
Hi11 Marruecos Correcta excepto en  Tranquilo Adecuada No Quedarse en Espafia, encontrar
higiene bucodental trabajo
H12 Marruecos Correcta Tranquilo Adecuada No Aprender castellano y encontrar
trabajo
H13 Marruecos Correcta Tranquilo Adecuada Tabaco + THC ~ Aprender castellano y encontrar
trabajo
H14 Marruecos Correcta Tranquilo Adecuada Tabaco + THC ~ Encontrar trabajo
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TABLA 3. Informes educativos.

Conducta
Procedencia Con los adultos Con sus iguales
A) Mujeres
MO1 Espafia Continuas llamadas de atencion Dominante con las de su sexo, selectiva
con el sexo contrario
MO02 Espafa Muy cercana, receptiva Mas selectiva con los chicos
MO3 Espafia Muy buena Buena
Mo04 Armenia Respetuosa e independiente Disruptiva en ocasiones
MOS Esparia Dominante, controladora e independiente Lider en el grupo
MO06 Espafia Muy buena Buena
MO07 Rep. Dominicana ~ Muy educada y correcta Buena
MO8 Espafia Correcta y carifiosa Muy cambiante
M09 Espaiia Buena, no tolera la frustracion Variable. Es provocadora
M10 Espafia Dependencia Muy mala, provoca rechazo en todo
momento
Mi11 Rumania Muy buena Buena
B) Hombres
HO1 Costa de Marfil Buena relacion. Recibe con gratitud las muestras Aceptado por el grupo
de afecto. Pide ayuda para cosas concretas
HO02 Marruecos Respetuoso e independiente en la toma de Amigo leal, de caracter activo, conducta
decisiones, calido y generoso solidaria
HO03 Marruecos Respetuoso y confiado Interactua y facilita las relaciones
interpersonales
HO04 Nigeria Demanda la atencion del adulto, somatiza Incapaz de resolver problemas de
frecuentemente interaccion social
HO05 Rep. Dominicana ~ Buena relacion Aceptado e integrado en el grupo
HO06 Rep. Dominicana ~ Respetuoso, comunicador Colaborador, solidario
HO07 Brasil Dificultad para escuchar a los adultos Influenciable ante conductas disociales
HO08 Marruecos Desobediente, no acepta las normas Se erige como lider del grupo
HO09 Colombia Distante. No tolera la frustracion Disruptivo, trafica con drogas
H10 Marruecos Relacién instrumental Dependiente de sus coterraneos
H11 Marruecos Muy distante Pocas habilidades. Conductas disruptivas
H12 Marruecos Respetuoso e independiente Aceptado, susceptible de ser engafiado
H13 Marruecos Distante, le cuesta reconocer su autoridad Poca aceptacion
H14 Marruecos Respeta mds al sexo masculino que al femenino  Colaborador

[M1, M11]. A cada una se le aconseja que siga la formacion
en sus respectivos centros escolares.

En relacién a los héabitos, seis de las menores, M02,
MO04, M05, M06, M07, M08, mantienen una higiene co-
rrecta, un suefio tranquilo y una adecuada alimentacion,
y no consumen ningun tipo de toxicos. MO1 exhibe una
precaria higiene y una mala alimentacion, duerme tranquila
y no consume toxicos. M03 manifiesta una correcta higie-
ne y alimentacion, pero necesita ansioliticos para dormir
y presenta un poli consumo de toxicos. M09 muestra una
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correcta higiene, utiliza la alimentacion para hacer llamadas
de atencidn, el suefio es intranquilo, por lo que necesita
ansioliticos y consume alcohol, tabaco y THC. M10 no
practica una buena higiene y su alimentacion es incorrecta,
requiere ansioliticos para dormir, consume alcohol, tabaco
y THC. M11 tiene una higiene y alimentacion correctas, el
suefio es intranquilo y consume tabaco.

En cuanto a la conducta de estas menores, podemos inferir
que cuatro de ellas, M03, M06, M07, M11, mantienen una
buena relacion con los adultos y con sus iguales. MO1 realiza
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continuas llamadas de atencion en su relacion con los adultos
y con sus iguales se presenta dominante con las de su sexo y
selectiva con los varones. M02 es muy cercana y receptiva con
los adultos y con sus comparieros se manifiesta mds selectiva.
MO04, con los adultos, es respetuosa e independiente y, con
sus iguales, a veces en su comunicacion presenta conductas
disruptivas. M0S, en su relacién con los adultos, se muestra
dominante, controladora e independiente y, en el grupo, acttia
como lider. M08, con los adultos, es correcta y carifiosa y, con
sus iguales, en su trato es muy cambiante. M09 tiene con los
adultos buena conducta, pero no tolera la frustracion, con el
grupo es variable y provocadora. M10 es dependiente en su
relacion con los adultos y con sus iguales mantiene muy mala
conexion, provocando rechazo en todo momento.

De los catorce varones, ocho proceden de Marruecos:
H02, H03, HO8, H10, H11, H12, H13 y H14, dos de Re-
publica Dominicana, HOS y H06, uno de Costa de Marfil,
HO1, otro de Nigeria, H04, Brasil, HO7 y de Colombia, H09.
Seis de los varones poseen alta comprension y expresion del
idioma castellano, H04, H0S, HO6, HO7, HO8 y H09, y el
resto comprende y se expresan muy poco en espafiol, HO1,
H03, H10, H11, H12 y H14. Dos comprenden y se expresan
medianamente en nuestro idioma, H02 y H13.

En general, el nivel de escolarizacion de nuestros ado-
lescentes masculinos es muy bajo, encontrandose a dos sin
escolarizar, HO1 y HO3, tres en el primer ciclo de primaria,
H10, H11 y H12, dos en segundo ciclo de primaria, H02
y H14, otros seis cursaban primer ciclo de la ESO, HOS,
HO06, HO7, HO8, HO9 y H13, y uno, en un Programa de
Cualificacion Profesional Inicial, HO4.

Si tenemos en cuenta sus motivaciones profesionales y
educativas, cinco deseaban seguir estudios, conocer mejor el
idioma y aprender un oficio, HO1, H02, H03, HOS y HO6.
Dos se habian propuesto aprender castellano y encontrar un
trabajo, H12 y H13, y tres deseaban solamente comenzar
a trabajar, HO7, H11 y H14. Un adolescente solo deseaba
hacer actividades de ocio y practicar deportes, H04. Otro
queria conseguir la documentacion adecuada para residir en
Espafia y poder trabajar, H08. El adolescente de origen co-
lombiano, H09, solo deseaba volver con su familia. El menor
H10, no tenia ninguna motivacion. A todos se les orienta que
continden estudiando en talleres pre-laborales y laborales,
en Programas de Cualificacion Profesional Inicial, Aulas de
ACE y Aulas de Bienvenida. Analizando sus habitos segtin
el informe educativo, podemos destacar que todos tienen un
suefio tranquilo excepto H10, y que ninguno requiere ansio-
liticos para dormir, menos H06, todos mantienen una higiene
personal correcta. En todos los menores, la alimentacion ha
sido adecuada excepto en H04, H06 y HO7. Los adolescen-
tes que no consumen ningtn tipo de toxicos son seis, HO1,
H02, HO03, HO6, H11 y H12. Los que consumen alcohol,
tabaco y THC son tres, H04, HOS y HO7. EL consumo de
tabaco y THC estd presente en tres, H08, H13 y H14. Solo
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un menor consume alcohol, tabaco, THC y cocaina, H09.
Otro menor consume tabaco + THC, disolvente, H10. Re-
ferente a la conducta de los adolescentes segtn los informes
educativos, destacamos que solo seis de los que mantienen
con los adultos una buena relacion son los que luego, en la
convivencia con sus iguales, se dan a respetar y se integran
en el grupo, mostrandose la mayoria colaboradores y solida-
rios, HO1, H02, HO3, H0S5, HO6, H12. El HO4 demanda la
atencion del adulto, somatiza frecuentemente enfermedades
y con sus compafieros es incapaz de interactuar socialmente
y tampoco de resolver sus problemas.

El menor HO7 presenta dificultades para escuchar a los
adultos y con su grupo de iguales se deja influir con conduc-
tas disociales. E1 HO8 es desobediente en su comportamiento
con los adultos, no acepta las normas, con sus iguales se
erige como lider. El adolescente HO9 se muestra distante
con los adultos, no tolera la frustracion con sus compare-
ros, mantiene conductas disruptivas, trafica con drogas. El
adolescente H10 mantiene una relacion instrumental con los
adultos y es dependiente de sus compafieros. Se mantiene
muy distante de los adultos el H11 y dispone de pocas ha-
bilidades en su interrelacion con los iguales, tiene conductas
disruptivas. Con los adultos, el H13 se muestra esquivo,
le cuesta reconocer la autoridad y, dentro del grupo, tiene
poca aceptacion. Por ultimo, el H14 en su relacion con los
adultos respeta mas al sexo masculino que al femenino, y
con sus companeros es colaborador.

RESULTADOS

1. El estado de salud de los adolescentes autoctonos e in-
migrantes en nuestra investigacion ha sido satisfactorio
durante el periodo estudiado. Aquellos menores que
asistieron a las Urgencias en los Hospitales de referen-
cia lo hicieron por presentar patologias que en ningtn
momento representaron un riesgo para sus vidas, la dura-
cion de la estancia en esos centros hospitalarios fue poco
significativa, en ningun caso requirieron intervenciones
quirtrgicas ni se hizo necesaria una rehabilitacion pos-
terior a su ingreso. Todos fueron dados de alta y regre-
saron al centro donde se incorporaron a las actividades
escolares y de ocio.

2. Podemos decir que las diferencias entre el estado de salud
de los adolescentes autdctonos e inmigrantes es poco
representativa, ya que las enfermedades descritas en los
resultados asi lo demuestran.

3. Es falsa la alarma social en cuanto a que los/las jove-
nes procedentes de paises subdesarrollados o en vias de
desarrollo puedan contagiar a los autdctonos. Durante
el periodo 2008-2012 no hemos tenido ningtin caso de
TB activa en nuestro centro de Primera Acogida de Pro-
teccion Hortaleza.

4. Lavaloracion cualitativa realizada confirma que, a pesar
de la inexistencia de vinculos parentales con los hijos
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y el grado de desestructuracion familiar y social de los
menores autdctonos e inmigrantes, estos se esfuerzan
por adquirir en nuestro centro habitos de higiene, suefio,
alimentacion y, en algunos casos, encontrar una orienta-
cién y motivacion que seguir en sus vidas. Cada uno de
los profesionales del Centro de Primera Acogida intenta
aportar, desde su perfil, las herramientas necesarias para
que estos menores puedan utilizarlas a lo largo de su
vida.
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RESUMEN

En el sindrome de Munchausen por poderes (SMpP),
uno de los padres, en el 95% de los casos, la propia madre,
inventa, falsifica y fabrica sintomas clinicos en su hijo hasta
convertirle, de cara a los médicos y pediatras, en un enfermo.
La dltima Clasificacién de Enfermedades Mentales (DSM-
5), ha introducido en el capitulo de Trastornos Adictivos el
Trastorno por juego, abriendo la posibilidad de incorporar
otras conductas problemdticas de riesgo adictivo que no se
refieren a sustancias, como son los video-juegos, Internet o
las compras. Por nuestra parte, proponemos que el perfil psi-
copatoldgico del perpetrador/a de un SMpP se corresponde
con un trastorno adictivo, ya que tienen un comportamiento
compulsivo de busqueda del ambiente hospitalario que les
supone un alto grado de gratificacion y recompensa, y que
se incrementa progresivamente ante nuevas situaciones de
estrés. Se muestran tres casos clinicos de SMpP que perte-
necen a la serie de 19 victimas con diagndstico confirmado
del sindrome, que estudiaron los autores en un conjunto de
54 casos con sospecha de ser victimas de Munchausen por
poderes enviadas desde Pediatria al presentar los signos de
alarma que defini6 Meadow. El propdsito de este trabajo es
aportar nuevos datos que faciliten una segura y adecuada
intervencion caso de encontrarse con esta extrafia y sutil-
mente peligrosa enfermedad.

Palabras clave: Sindrome de Munchausen por poderes;
Trastorno adictivo; Vinculo materno-filial; Abusos infan-
tiles.
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ABSTRACT

In Munchausen syndrome by proxy (MSBP), one of the
parents, in 95% of the cases the mother per se, invents,
falsifies and makes up clinical symptoms in their child until
the child becomes a patient for the physicians and pediatri-
cians. The last Diagnostic and Statistical Manual of Mental
Disorders (DSM-5) has introduced the Gaming Disorders
in the chapter of Addictive Disorders, opening the way
to the possibility of incorporating other problematic be-
haviors of addictive risk not referring to substances, such
as video games, Internet, or shopping. On our part, we
propose that the psychopathological profile of the author
of a MSBP corresponds with an Addictive Disorder, since
they share a behavior of compulsive seeking of the hospital
setting that means a high grade of gratification and rewards
and that progressively increases when their are new stress
situations. Three clinical cases of MSBP belonging to a
series of 19 victims with confirmed diagnosis of the syn-
drome studied by the authors in a group of 54 cases with
suspicion of being victims of the Munchausen syndrome
by proxy referred from pediatrics due to the presentation
of Meadow-defined alarm signs are shown. The purpose
of this work is to provide new data facilitating a safe and
adequate case intervention if faced with this rare and subtly
dangerous disease.

Key words: Munchausen syndrome by proxy; Addictive
disorder; Maternal-child bond; Child abuses.

INTRODUCCION

Toda la comunidad médica conoce la existencia de nifios
maltratados y las consecuencias paidopsiquiatricas que ello
conlleva®, Al amplio espectro de abandono y abuso infantil,
afadié un nefropediatra, Roy Meadow, en 1977, el sindrome
de Munchausen por poderes (SMpP)®2.. En esta enfermedad,
uno de los padres, en el 95% de los casos, la propia madre,
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TABLA 1. Criterios necesarios en la Clasificacion DSM-5 para
el diagnostico de sindrome de Munchausen por poderes.

1. Falsificacion de sintomas o fabricacion de enfermedades y
danos en los propios hijos, siempre que se puedan demostrar
los engafios

2. El/la perpetrador/a presenta a la victima a los demds como
enfermo, invédlido o damnificado

3. La conducta de engafios es evidente incluso en ausencia de
alguna recompensa externa

4. El cuadro clinico no se explica mejor por otro trastorno
pedidtrico o psiquidtrico

Adaptado de Bass C, Glaser D. Early recognition and management of
fabricated or induced illness in children. Lancet. 2014; 383: 1412-21.

fabrica o inventa sintomas clinicos en su hijo hasta conver-
tirle, de cara a los médicos y pediatras, en un enfermo®.

El término Munchausen es una adaptacion del utiliza-
do por Asher en 1951 para diagnosticar, de un modo mas
sugerente, los trastornos facticios autoprovocados con la
presumible intencién de adoptar el rol social de paciente.
La descripcion se basa en la similitud existente entre la
pseudologia fantdstica que les caracteriza y la imaginacion
derrochada en las increibles historias del Baron del mismo
nombre!),

En la practica clinica se observa que, en general, los
pediatras tienden a no pensar en el diagnostico de trastorno
facticio (TF) frente a casos evidentes para los psiquiatras.
El problema no es tan solo la dificultad diagnéstica, sino la
particularidad que coloca al SMpP en la frontera entre lo
médico, lo psiquiatrico y lo legal.

Precisamente, el grupo de trabajo de Hamilton y cols.®
ha revisado el nuevo capitulo sobre enfermedades facticias en
la actual Clasificacion de Enfermedades Mentales (Diagnos-
tic and Statistical Manual of Mental Disorders: DSM-5)7y
coincide en recomendar una revision substancial basdndose,
tanto en la evidencia de la poca frecuencia del diagnéstico
de SMpP, como en la necesidad de marcar unas lineas claras
que faciliten su identificacion.

Desde el punto de vista del trastorno facticio, debemos
diferenciar dos situaciones que pueden presentarse: 1) el TF
en la propia persona o 2) el TF en otra persona diferente
de uno mismo; esta segunda opcion es la que se identifica
como trastorno facticio por poderes o0 SMpP(?),

EI DSM-5 ha contribuido con criterios especificos (Tabla
1) para identificar el diagndstico de SMpP en la persona que
realiza la falsificacion; en general, la madre sobre el hijo,
poniendo especial atencion en la conducta de falsedad aun
en ausencia de recompensas externas que sean evidentes.
Reacepta el diagnostico de victima de abuso para el hijo®).

Asimismo, en el DSM-5 se hace un planteamiento que
senala las similitudes de los trastornos facticios con los tras-
tornos adictivos por uso de sustancias (TUS) y los trastornos

34 ].L.]Jiménez Hernandez y cols.

TABLA 2. Factores que pueden contribuir al estudio
psiquidtrico de la perpetradora o perpetrador de un sindrome de
Munchausen por poderes (SMpP).

1. Vulnerabilidad genética y bioldgica (p. €j., aumentada
sensibilidad al dolor traumatico)

2. Alteraciones en el vinculo materno filial del perpetrador /a
de un sindrome de Munchausen por poderes

3. Experiencias traumdticas tempranas propias (violencia,
abuso, deprivacion)

4. Transmision intergeneracional, en el sistema familiar, de las
conductas de falsificacion de sintomas y de sindromes

5. Aprendizaje de experiencias positivas respecto de la
enfermedad (p. €j., recibiendo atencion por estar enfermo
o perdiendo el refuerzo de las expresiones no somaticas de
malestar)

6. Motivacion de las perpetradoras

7. Comorbilidad psiquiatrica

Tomado de referencia 27.

del control de los impulsos, basdndose en la persistencia ca-
racteristica de las conductas y en los esfuerzos intencionados
de ocultar el comportamiento patoldgico a través del engafio.
En el diagnostico del TE, se enfatiza la repetitiva conducta de
falsificacion de signos y sintomas de enfermedad, obviandose
una posible motivacion interna subyacente.

La modificacion introducida en el capitulo de Trastornos
adictivos con la inclusion del Trastorno por el juego, abre
la puerta a la posibilidad de incorporar a los problemas
adictivos otras conductas problematicas no relacionadas con
sustancias como puede ser el juego en Internet o las com-
pras®. Por nuestra parte, hariamos la propuesta de incluir
el SMpP(10),

En la aproximacion del SMpP a la enfermedad adicti-
va, existen 7 factores que nos ayudaran a contextualizar la
semejanza entre ambos, permitiendo comprobar el perfil
psiquidtrico caracteristico del/la perpetrador/a del sindrome
(Tabla 2).

1. El primer factor a analizar es la vulnerabilidad genética

y biologica.

El DSM-5 no incluye marcadores genéticos en el diagnos-

tico de los trastornos adictivos, aunque la importancia de

los aspectos genéticos es incuestionable. Actualmente, los
receptores nicotinico y opioide, CHRNAS y OPRM1(11),
aparecen en diversas variantes replicadas en la literatura

a pesar de no ser significativas en la poblacion general®.

Sin embargo, en futuras ediciones del DSM, es posible que

se incluyan marcadores como predictores de respuesta al

tratamiento (p. €j., la existencia del OPRM1A118Gen la
respuesta a naltrexona y a metadona en adicciones)(12),

En la poblacion general, el comportamiento, la percep-

cion, la recompensa y el nivel animico se encuentran

claramente conectados a través del eje hipotalamo-hipo-
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fisario-adrenal que modula sus interacciones y, a su vez,
es regulado por el sistema k-opioide(1?), Este sistema se
encuentra alterado en los trastornos adictivos(!!,

Los trastornos psiquidtricos, como el SMpP, cuando
se estudian en el contexto de una enfermedad adictiva
tendran, con toda probabilidad, asociaciones genéticas
que, hoy por hoy, son de poco efecto o son raras en la
mayoria de la poblacion, por lo que no resultan utiles
en el diagnostico”.

Respecto a la importancia de otros factores bioldgicos,
las técnicas de neuroimagen nos han permitido compro-
bar la disrupcion en la corteza prefrontal (CPF) que se
produce, no solo durante la ingesta de sustancias sino,
también, durante las conductas problematicas asociadas
con la adiccion y con la pérdida de la libertad de elec-
cion3), En la resonancia magnética funcional (RMN),
realizada a una madre perpetradora de SMpP, se hizo
evidente una pronunciada activacion de la CPF ventro-
lateral y del cortex cingulado anterior (CCA) en asocia-
cion con tiempos de respuesta significativamente mas
largos durante sus “mentiras”(14),

La perspectiva neuroquimica de la adiccion nos orienta
hacia variaciones en las concentraciones de dopamina,
serotonina y norepinefrina en el cerebro(15). La hiperac-
tividad del locus coeruleus promueve la mayoria de los
sintomas de abstinencia en todos los trastornos adictivos
y este hecho hay que tenerlo en cuenta para que la con-
frontacion con la realidad de las madres perpetradoras de
un SMpP sea segura. La confrontacion deja a la madre en
situacion de abstinencia y el riesgo se incrementa para el
nifio y para ella (continuacion del abuso en otro hospital
y riesgo suicida)6),

. Un segundo factor asesora el vinculo materno-filial de
las madres con SMpP.

Se ha sugerido la existencia de patrones de vinculo al-
terado entre madre e hijo en el contexto de las enfer-
medades fabricadas o inducidas. El vinculo materno-
infantil inseguro se encuentra sobre-representado entre
progenitores que maltratan, incluyendo en la muestra
a aquellos que fabrican o inducen enfermedades en sus
propios hijos(17.

Usando una entrevista semi-estructurada, Adult Atta-
chment Interview (AAI), para valorar el tipo de vin-
culo materno-infantil de 67 madres perpetradoras de
SMpP, Adshead y Bluglass (2005) encuentran un 85%
de madres con vinculo inseguro. Estas madres mostra-
ban estados mentales altamente desorganizados cuando
pensaban en el acto de cuidar o de haber sido cuidadas
en su propia infancia!8),

. El tercer factor analiza las altas tasas de experiencias
traumdticas ocurridas en la infancia de las madres per-
petradoras de SMpP, con situaciones de violencia, negli-
gencia, abusos o carencias afectivas vividas durante su

propia nifnez. De las 67 madres estudiadas por Adshead
y Bluglass, 31 (46%) tenian historias de trauma infan-
til y 19 (28%) de trauma ya de adultas, prevaleciendo
las violaciones o la violencia doméstica. Treinta madres
(45%) tenian historias de enfermedad o lesion infan-
til y 16 (24%) recordaban cémo algin miembro de su
familia habia sufrido de enfermedades severas durante
su propia infancia. Treinta y seis madres (54%) habian
experimentado duelos por pérdidas, tanto en su etapa
adulta como cuando eran nifias(18),

. En cuarto lugar, se propone estudiar la transmision

intergeneracional de las conductas de falsificacion de
enfermedad dentro del dmbito familiar.

Se sabe muy poco del impacto a largo plazo que provoca
ser victima del SMpP. Probablemente, muchos nifios ni
siquiera son identificados y otros se pierden en el se-
guimiento cuando dejan de estar supervisados por los
Servicios de Proteccion al Menor1?), Sin embargo, se
tiene certeza respecto a que las conductas de fabricacion
de enfermedad pueden aprenderse y ensefarse dentro
del sistema familiar, y sabemos que la conexion entre
las diferentes formas de trastorno facticio constituye un
proceso ciclico en el cual las conductas de falsificacion
de enfermedad pasan de realizarse en uno/a mismo/a a
realizarse sobre otra persona y viceversa0),

Palmer y Yoshimura® describieron a un nifio de 9 afios,
victima de SMpP, en quien su madre falsificaba mues-
tras de heces. Revisando la anamnesis, se comprob6 que
existian multiples antecedentes de trastorno facticio en la
adolescencia y vida adulta maternas. Ademas, las indaga-
ciones en su propia infancia demostraron una importante
historia pediatrica con fracturas inexplicables, talla baja
por deprivacion afectiva, vomitos episddicos y varios
procedimientos de intervencion altamente cuestionables
para tan tierna edad. Este caso parece representar un
ciclo completo multigeneracional, yendo desde SMpP
como victima en la propia infancia de la perpetradora,
pasando por trastorno facticio en ella misma de adoles-
cente y de adulta, y llegando a convertirse en la madre
perpetradora de un SMpP®),

Como quinto factor a estudiar en los trastornos facti-
cios, se propone el aprendizaje temprano de experiencias
con refuerzo positivo relacionadas con la enfermedad
o aprendizaje del “papel de enfermo”. La recompensa
aprendida se basa en la atencion y los cuidados parenta-
les obtenidos cuando estds enfermo o aparentas estarlo
y en la exencion de las tareas domésticas, sociales o es-
colares22),

En algunos pacientes, existe una relacion muy cercana en-
tre la conducta de enfermedad y los beneficios potencia-
les que proporciona la sociedad al “papel de enfermo”,
convirtiéndolo en un estado deseado por las ganancias
emocionales que se logran con él. La madre perpetradora
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del SMpP alcanza estos beneficios de forma notoria al

ocupar la posicion de “madre de nifio enfermo”®3),

De forma gradual, el nifio victima de SMpP se va hacien-

do mas vulnerable a la presion de la madre, iniciando una

colaboracion con ella que pasa desde el primer grado o

naive, al segundo de aceptacion pasiva, al tercero ya con

participacion activa y llegando, en algunos casos, hasta
el cuarto, de auténtico auto-dano activo24,

6. Se expone un sexto factor que pretende animar en el cono-
cimiento de la motivacion de las perpetradoras de SMpP®s),
La necesidad de obtener un perfil psicopatoldgico comiin
en todas las madres que fabrican o falsifican enfermeda-
des en sus hijos resulta de gran interés para mejorar el
diagnéstico y el tratamiento del sindrome. Sin embargo,
las propuestas en la literatura son muy variadas y las
diversas motivaciones que se presentan no resultan en
un tnico perfil de conducta que nos permita concretar
un diagndstico psiquidtrico que identifique a todos los/
las perpetradores/as”.

A la reciente propuesta de Bass y Glaser® respecto a los

mecanismos que explican la motivacion de estas madres,

se aflade una entrevista semi-estructurada obtenida tras
el estudio de 15 perpetradoras de SMpP10 que perfila los
aspectos relevantes de sus conductas adictivas al ambien-
te hospitalario y los temas relacionados con la medicina

(Tabla 3) y que se constituye en un perfil comportamental

comun que las caracteriza2627),

7. El séptimo y tltimo factor que se analiza, en el intento

de contextualizar la aproximacion del SMpP a la enfer-
medad adictiva, es la co-morbilidads.
La enfermedad adictiva se da, en maltiples ocasiones,
junto a una situacion de patologia dual o co-morbilidad
con trastornos que le son caracteristicos, como los tras-
tornos de conducta con pérdida del control de impulsos,
las depresiones y los trastornos de la personalidad, espe-
cialmente del tipo borderline??.

Muchos sintomas especificos de enfermedad adictiva es-

tan asociados con trastornos co-morbidos, sugiriéndose

la interaccion de diferentes mecanismos que unen el tras-
torno por juego, recientemente admitido como adiccion,

y la aparicion de psicopatologia co-morbida al mismo®?),

Respecto al SMpP, la co-morbilidad se encuentra presente

con mucha frecuencia, y es similar a la que se presenta

en el trastorno por juegoB.

Bass y Jones2® presentan, en su estudio de 28 madres
perpetradoras de SMpP, que 18 (64%) tienen trastorno fac-
ticio y 17 (61%) han presentado mentira patoldgica como
forma habitual de comunicacion, en su adolescencia y vida
adulta, envolviendo al hijo en una red de engafio y abuso®?),
Bass y Glaser (2014) refieren que mds del 50% de las madres
perpetradoras de SMpP tienen trastorno facticio y mas del
75% tienen trastorno de la personalidad co-mérbido, par-
ticularmente de tipo sociopatico, borderline o histrionico(?.
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TABLA 3. Perfil conductual de la madre perpetradora de
un sindrome de Munchausen por poderes en el ambiente
hospitalario.

1. Fascinacion por el ambiente hospitalario y su contexto
situacional o por temas relevantes de la practica médica

2. Preocupacion e ideas persistentes acerca de la enfermedad
y el entorno médico rememorando situaciones gratificantes
vividas previamente en los hospitales

3. Pensamientos repetitivos de planificacién de nuevas
estancias hospitalarias que ocupan casi todo su tiempo vital

4. Auto-percepcion de una progresiva y creciente necesidad de
buscar el ambiente hospitalario, sobre todo ante cualquier
circunstancia estresante

5. Reconocen que su busqueda del ambiente hospitalario les
ayuda a escapar de los problemas cotidianos y les alivia los
sentimientos disforicos de desesperacion, culpa, ansiedad o
depresion

6. Fracasos repetidos en controlar o interrumpir sus conductas
adictivas de abuso con una recurrente dificultad a la hora de
dominar sus impulsos para llevar a la victima al hospital

7. Aparicion de depresion, irritabilidad, disforia o ansiedad
cuando intentan controlar su conducta de busqueda de
hospitales

8. Sensacion de tension emocional creciente antes de ir al
hospital

9. Gratificacion, liberacion de estrés y bienestar durante la
estancia hospitalaria

10. Engafan a la familia y a los médicos para ocultar su grado
de implicacion y ejecutan actos punibles para lograr sus
objetivos como son las invenciones y fabricaciones de
sintomas en sus hijos

Tomado de referencia 10.

En resumen, la propuesta de un perfil psicopatoldgico
comun para las madres perpetradoras va a ser util para fa-
cilitar la identificacion y el manejo de este complicado tipo
de abuso infantil®2),

MATERIAL Y METODOS

Se muestran tres casos clinicos de sindrome de Munchau-
sen por poderes con el propdsito de aportar nuevos datos que
faciliten una segura y adecuada intervencion, caso de encon-
trarse con esta extrafia y sutilmente peligrosa enfermedad.

Los tres casos clinicos pertenecen a la serie de 19 victimas
de 15 familias estudiadas por los autores, confirmando su
diagnéstico entre los 54 casos con sospecha de ser un SMpP,
que se nos habian remitido desde Pediatria por reunir los
signos de alto riesgo para el sindrome (Tabla 4)3233),

CASO CLINICO 1

Sindrome de Munchausen por poderes en nifia de 5 afios
de edad con 39 ingresos previos y sucesivos en diversas
UCIPs del pais, siempre en un estado comatoso. Ingresa en

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



TABLA 4. Sefiales de alarma para sospechar la presencia de un
sindrome de Munchausen por poderes.

TABLA 5. Diagnosticos al alta de los 25 informes hallados en el
primer caso clinico.

Signos y sintomas ficticios o facticios
Enfermedad crénica inexplicable
Discrepancias (anamnesis/hallazgos)
Sintomas y signos muy raros
Siempre en presencia de la madre
Madre “colega”

Intolerancia a todos los tratamientos
Madre indiferente al prondstico

XN hE L=

Enfermedad similar en la madre o en hermanos
10. Antecedentes familiares de muertes inexplicables

Adaptado de Meadow, 1982, por Jiménez JL, Lopez-1bor Alifio
], Yturriaga R, Sainz T. El sindrome de Munchausen por poderes:
un tipo especial de nifios maltratados. Actas Luso-Espariolas de
Neurologia, Psiquiatria y Ciencias afines; 1987; 15: 333-43.

Pediatria con buen estado fisico para estudio de un posible
error innato del metabolismo que explicara los complejos
episodios que, paroxisticamente, se repetian desde que con-
taba cuatro meses de edad siempre con periodos intercriticos
de mas de 15 dias. Todos cursaban igualmente con fiebre de
41°, poliuria, deshidratacion, convulsiones y disminucion
progresiva del nivel de conciencia hasta llegar al coma. Ha-
bian sido siempre refractarios a todo tipo de tratamientos
ensayados previamente.

Su situacion clinica se habia complicado con el tiempo,
hasta precisar 39 ingresos en distintas UCIs pediatricas,
practicamente a lo largo de todo el pais y siempre en esta-
do de coma.

Esta descripcion materna de los episodios no coincidia
con la proporcionada por los 25 informes clinicos que con-
seguimos obtener de 5 Centros Hospitalarios donde habia
ingresado en un total de 60 ocasiones (Tabla 5).

El estudio de la cronologia de la enfermedad reflejé que
habia:

1. Sindromes febriles, de los 4 a los 11 meses de edad.

2. Cuadros de poliuria y deshidratacion, de los 11 a los 20

meses.

Convulsiones, a partir de los 20 meses de edad.

4. Episodios repetitivos de disminucion progresiva del nivel
de conciencia hasta el coma desde hacia dos afios.

El caso reunia las sefiales de alarma para el sindrome de
Munchausen por poderes (Tabla 4), por lo que se sospech
su posibilidad diagnéstica al no evidenciar el amplio estudio
organico que se realizé ninguna otra causa explicativa de
los sintomas consultados. Se tuvo en cuenta el hecho de no
repetir estudios como las laparotomias, biopsias de piel,
arteriografias y urografias i.v. previas.

Asi se lleg6 a la confrontacion familiar con la realidad,
admitiendo la madre la manipulacién de termdmetros, el

(O8]
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Displasia congénita de caderas

Hipohidrosis (7 informes)

Proceso neuroldgico a nivel central

Epilepsia atipica

Fiebre no explicada

Inhibicion funcional de ADH por excesivo aporte hidrico
Diabetes insipida (3 informes)

Hipocaliemia 2*

Comas recurrentes (3 informes)

10. Poliuria congénita

ARSI N R

11. Trastornos del ciclo de la urea

Tomado de referencia 10.

caracter inventado de las convulsiones y la administracion,
por su cuenta, de furosemida y fenobarbital en dosis para
nada prescritas.

El seguimiento conjunto con su pediatra de cabecera
permitié asegurar su posterior evolucion hasta quedar asin-
tomdtica, llevando la nifia una vida normal del todo, coinci-
diendo con su individuacion respecto de la figura materna.

CASO CLINICO 2

Sindrome de Munchausen por poderes en nifia de 8 anos
diagnosticado tras ingresar por tercera vez consecutiva en
Pediatria.

La primera vez que visito el Hospital lo hizo en coma
grado III complicado con una neumonia aspirativa. En la
UCIP presentd dos paradas cardio-respiratorias, la segun-
da como complicacion de haberle administrado un yogur
estando la nifia en coma. Sorprendentemente, la madre tras
habérselo dado, se constituyo en el elemento tranquilizador
del equipo en tan dramaticas circunstancias.

El segundo y tercer ingreso, en cambio, fueron para es-
tudiar un cuadro persistente y refractario a todo tipo de
tratamientos, por el que se habia consultado previamente
en otros 3 Centros Hospitalarios desde los dos anos de vida
de la paciente, y que consistia en episodios neurologicos
paroxisticos de crisis convulsivas y posterior alteracion del
estado de conciencia hasta llegar, en ocasiones, al coma.

Por los informes disponibles y los contactos mante-
nidos con los médicos y pediatras que habian atendido
previamente a la nifia, pudimos comprobar que existian
importantes discrepancias entre la anamnesis familiar y
los hechos reales.

Efectivamente, la paciente habia ingresado en estado co-
matoso en mas de 27 ocasiones, pero solo la madre habia
presenciado las convulsiones que supuestamente precedian al
coma, y la descripcion que ella hacia de las mismas variaba
de un informe a otro.
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A pesar de haberse planteado sugerencias acerca de la
posible invencién materna de las crisis epilépticas, los diag-
nosticos previos apuntaban siempre al origen metabélico o
epiléptico de los sintomas.

Las exploraciones complementarias (laparotomias, biop-
sia hepdtica, del nervio sural, del cuadriceps y rectal) que
se le habian practicado no estaban exentas de riesgo, y el
motivo final de consultar a Psiquiatria fue la programacion
afiadida de una biopsia cerebral.

La madre, ademas de tener los comportamientos intrahos-
pitalarios de satisfaccion y de coleguismo que caracterizan a
las perpetradoras de sindrome de Munchausen por poderes
presento, frecuentemente, conductas de cleptomania durante
sus estancias en el Hospital acompafiando siempre a su hija.

Se reunian los signos de alarma para este tipo de enfer-
medad (Tabla 4).

El fallecimiento de la abuela materna en extrafas cir-
cunstancias y la repeticion de episodios de apnea no expli-
cados en una hermana de la paciente nos llevaron a iniciar
el tratamiento cuanto antes.

La confrontacion fue muy problematica, debido en gran
parte a una experiencia judicial previa, que habia resultado
poco eficaz para prevenir y parar los abusos.

La nifla, una vez iniciado el proceso terapéutico, presentd
dos recaidas que cursaron con ataxia, disartria y somno-
lencia de 24 horas de duracion; y, tras el oportuno envio
de muestras séricas por parte de su médico de cabecera, se
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INZERIOR A LOS LIMITES DE DETECCION DE LA TECNI

segundo). (Tomado de refe-
rencia 10).

pudieron detectar niveles toxicos de fenobarbital (59,2 pg/ml
en el primero y 96,2 pg/ml en el segundo) como se aprecia
en la figura 1.Tras ello, la madre confesé ser la autora de las
intoxicaciones y la inventora de las inexistentes convulsiones.

El examen psicoldgico de la paciente mostraba una
afectacion importante, tanto a nivel personal como rela-
cional. Su desorganizado comportamiento habia facilitado
el diagndstico previo, incorrecto, de retraso mental con un
CI equivalente a 50 con el que se nos habia remitido. Los
tests psicométricos y la observacion clinica en la escuela
del Hospital descartaron el supuesto déficit, situdndola en
un nivel intelectual adecuado (CI de 110 segun escalas
WISC-R).

Debajo de su superficial desorganizacion, tenia unas pau-
tas relacionales que iban desde el “pegoteo” a las personas de
su confianza al rechazo abierto, expresado en forma de crisis
de agitacion psicomotriz ante la mds minima frustracion, sin
posiciones intermedias. Con la madre, mantenia otro tipo de
relacion fria y temerosa, pero prevalentemente simbidtica.

Posteriormente, la nifia pasé a llevar una vida normal,
recibiendo un programa individualizado y completo de re-
habilitacion.

CASO CLINICO 3

Sindrome de Munchausen por poderes en dos hermanos
con el subtipo de Doctor Shopping with the child as proxy
patient34,
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TRANSCRIPCION DE IA RECIAMACION

TRANSCRIPCION DE I A RECIAMACION

HECHA POR UNA MADRE DE PACIENTE

FORMUIADA EN EILL LIBRO DE

DIAGNOSTICADA DE MUNCHAUSEN

POR PODERES:

{ VALER DEBRIDO A SU
()‘\CJ/('()J(JRQ! ENO SE LE

C
LIMPIEZA; Y, DESE
REHABILITACH
INFANTIL ¥ NE
DOCTOR FULA
TRATADA Y QUE E!

PRUEBAS Y EL
LA NINA SEA
SUENZA SIENDOQ UN
EN CIRUGIA PIASTICA, Y
ISTA NINA NO SEA SOMETIDA A
ADEMAS, NO SE PORQUE

PORQUE I.A NIV
MEDICO N IYE
A n‘J\ DIRECC n"-"

HALLAZGO DE LAS
A SEA ADMITIDA POR IA
RO Y PORQUE

RECIAMACIONES DI HOSPITAL POR UNA
MADRI DIE PACITIE I CON MUNCHAUSEN
POR PODERES DIRIGIDA AL DR, FUILANITO
2):

VOY A HACER UNA RECIAMACION DOBLE, POR MI
Y POR MI HITTA
“POR SER QUIEN SOY, POR SER ORGULLOSO Y POR SER
ALTANERO Y SER UN DON JUAN Y POR SER
CABALLERO ALTO Y ALTANERO, ES MI OBSESION, M1
VIDA Y MI MUERTE Y POR

FAS CAUSAS DE MI DF

T Rl CIO C ()r\" I()I)f) Wl‘ (_ (IR/\/(}"\ Y, DIESDF

J’t TE (,() TE ()D!() ) OJ’AL.-I TE MUERAS EN I.A CALLE

, EDOY IAS GRACIAS POR
VIO AUNQUE PASEN

Qwr
NOCHE ¥ NO PUEDO OLVIDARTE Y E PARA MI UNA

TON DE VIDA Y MUERTE; Y, POR ELLO, SIGO
NDO EN TI, EN MI AUSENCIA, EN LA CALLE € EN

FIGURA 2. Reclamaciones
formuladas por la madre del
tercer caso clinico de sin-
drome de Munchausen por
poderes al alta hospitalaria
de uno de sus multiples in-
gresos. Era normativo que
tras cada una de las visi-
tas hospitalarias, la madre
formulara una abigarrada
queja en el libro de recla-
maciones del hospital, muy
aclaratoria respecto de sus
intenciones la primera, y

SANA P l‘)H rA Qo

TDEA f)! lf) or
DANO Q1 7

A 2
A CAUSANDO A ! 5?.4 FAMILIA. ‘u I.H’ HO
ATENTAMENTE.

Al paciente, de 9 afios de edad, ya le conociamos al ha-
bernos informado la Trabajadora Social de su ingreso en otro
Hospital de Madrid, y al haber tratado a su hermana como
uno de los primeros Munchausen por poderes que se habian
identificado dentro de nuestra Comunidad Aut6noma.

Con estos antecedentes y al reunir los signos de alarma
para el sindrome (Tabla 4) no fue dificil pensar en su diag-
nastico.

Iniciamos una serie de comunicaciones telefonicas y por
escrito con los pediatras encargados del caso, y comproba-
mos que el paciente habia sido trasladado de unos Servicios
a otros; y, al poco tiempo de ser dado de alta, siempre rein-
gresaba por los mismos sintomas que descritos a la vez por
madre e hijo eran:

1. Escaso desarrollo pondero-estatural.
2. Retraso psicomotor.
3. Microgenitosomia.

Por estos sintomas ficticios habia sido conveniente-
mente estudiado en Pediatria en 3 ocasiones desde 3 afios
antes. Al redactar el informe de alta, se advirti6 por parte
de los especialistas de la localidad de origen del paciente,
que se estaba haciendo el mismo estudio que ya habian
hecho ellos en 2 ocasiones. El diagnéstico final en ambos
Centros fue de hipocrecimiento constitucional familiar, no
indicandose tratamiento alguno y contraindicando otros
estudios similares.

La madre del paciente nos entregd una extensa, detallada
y sorprendente coleccion de drdenes de asistencia, peticiones
de pruebas, justificantes de denuncias policiales, auténticos
programas de actividades hospitalarias, de abono de viajes
y de calificaciones de minusvalia. Era normativo que tras
cada una de las visitas hospitalarias, formulara una abiga-
rrada queja en el libro de reclamaciones del Hospital, muy
aclaratoria respecto de sus intenciones (Fig. 2).
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Y, POR TODO ELLO TE
IA VIDA Y LA &fULRT! ¥YNOTEQ
BIEN NI PARA MAL;
QUIERE AUNQUIE ESTE.
ABRAZO, CON (,;lR.h'\()

DIGO ¥ TE MALDIGO OUE g vez descompensada an-

tes de ingresar en un hospi-
tal psiquidtrico, la segunda.
(Tomado de referencia 10).

Coincidiendo con una serie de problemas legales, por
rifias mantenidas en la pension donde pasaba sus “vacacio-
nes” en los Hospitales de Madrid, hubo un cambio en el
comportamiento, con tintes psicoticos, habitual de la madre,
al pasar a un estado depresivo con ideacion y amenazas au-
toliticas severas, que motivo su internamiento psiquidtrico.

Los Servicios de Proteccion de Menores se hicieron cargo
del paciente y de su hermana, presentando ambos una evo-
lucién y un funcionamiento mas seguro y adecuado.

RESULTADOS

Los tres casos reunian los criterios de Meadow para pen-
sar en el sindrome de Munchausen por poderes (SMpP), y en
ninguno se daban hallazgos de enfermedad pedidtrica real.

En el primer caso, ante la sospecha de la presencia de
esta enfermedad, dado que presentaba 9 de los 10 signos de
alarma, y la ausencia de hallazgos en el estudio pediatrico
realizado, iniciamos una relacion vinculante con la paciente
por un lado, y de apoyo y vinculacion con la madre, por otro.

Los mensajes para la madre fueron siempre que “cono-
cemos el tipo de enfermedad que padece su hija y sabemos
curarla” y que “somos sus amigos y le vamos a ayudar en
todo lo que sea preciso”. Desde su admision en la planta
de Pediatria, se planted con los pediatras una estrategia
conjunta, que se reviso periddicamente con ellos durante
la estancia.

Tras la confirmacion del diagnéstico, se realizé un estu-
dio explicativo de los sintomas presentados por la paciente,
dividiéndolos en: 1) fiebre; 2) poliuria; 3) convulsiones y
4) comas.

Previamente, habiamos tenido que confeccionar una his-
toria clinica, mds exacta y mejor detallada, por medio de la
informacion recogida de otras fuentes, y cotejarla después
con la anamnesis familiar y la pediatrica.
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En la confrontacién pudimos saber que la fiebre era fic-
ticia y fabricada por medio de la manipulacion y cambio de
termometros por parte de la madre. La poliuria estaba siendo
inducida por la administracion materna de furosemida, las
convulsiones eran inventadas, y los comas se produjeron por
una dosis de fenobarbital excesiva, respecto de la indicada
por los médicos y pediatras.

De los tres casos de SMpP presentados, el 100% objeti-
vaba trastornos de personalidad en las madres perpetradoras
del abuso. Las dos primeras madres padecian trastorno de
la personalidad de tipo borderline y la tercera, de tipo anti-
social. En dos de los tres casos se objetivaron depresiones y
problemas adictivos como la cleptomania, tanto durante la
estancia hospitalaria como en sus antecedentes psiquiatricos.

Su perfil comin era el de un comportamiento similar al
que tienen los adictos, siendo su objeto de adiccion el am-
biente hospitalario y los temas relacionados con la medicina,
con la grave peculiaridad de frecuentar los Hospitales con
su hijo como paciente por poderes.

La relacion materno-filial era terriblemente fria en todos
los casos, presentando las victimas dificultades muy impor-
tantes en el proceso de individuacion-separacion.

Las victimas tenian pruebas psicométricas que se con-
sideraron dentro de la media, pero los tests proyectivos
indicaban rasgos de ambivalencia muy notables asi como
inmadurez, correspondiéndose con unas bajas medidas pon-
dero-estaturales, que se normalizaron conforme conseguian
autonomia personal respecto de sus madres.

El debut de los sintomas no habia coincidido con una
enfermedad pedidtrica real, pero en dos de los tres casos
se pudo comprobar una formacion sanitaria de las madres
perpetradoras del abuso en el pasado; y, en todos, un apren-
dizaje indirecto que adquieren en el momento de consultar
por las quejas ficticias.

La posicion de los nifios-victima llegaba en el tercer caso
a la confabulacion, refiriendo los dos pacientes al pediatra
lo mismo que previamente habia propuesto su madre.

En los tres casos se dio parte a los Servicios de Protec-
cion del Menor; aunque solo en el segundo y en el tercero
se produjo intervencion judicial en defensa de las victimas.

Para el seguimiento posterior, hemos contado con la ines-
timable e imprescindible colaboracion de sus pediatras de
cabecera; y, en el tercer caso, en que esto no se pudo conse-
guir, el sindrome se extendi6 de un hermano-victima al otro.

El proceso de rehabilitacion y recuperacion posterior se
implement6 en los tres casos descritos, consiguiéndose en los
dos primeros y sin poderse verificar por completo en el tercero.

DISCUSION

Progresivamente, se ha ido delineado el perfil clinico del
sindrome de Munchausen por poderes (SMpP)©538); y, a la vez,
se ha avanzado en la comprension psiquiatrica del mismo(3940),
En nuestro pais, también se ha investigado al respecto1-58),
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En los sindromes de Munchausen por poderes, nos halla-
mos ante la extrafia necesidad de tener que utilizar métodos
clinicos opuestos a los habituales en la practica cientifico-
médica y, en lugar de asociar los sintomas y signos para
obtener una solucion sindrémica, deberemos disociarlos®,

Del mismo modo, la acostumbrada relacion entre el pedia-
tra y la familia del paciente, se convertira en relacion médico-
madre y relacion médico-paciente, ademas del apoyo y segui-
miento correspondiente para el resto del grupo familiar3,
Esto es debido a la escasa credibilidad de las anamnesis en
los sindromes de Munchausen por poderes, y para proteger
al paciente y a sus hermanos y familiares de los dafios que
puedan prevenirse©?),

Siempre nos marcamos limites en las pruebas comple-
mentarias a realizar, y no se repiten las ya hechas en otros
Centros o las que son potencialmente dafiinas para el pa-
ciente(0),

Se deben adoptar pautas profildcticas, sobre todo en
el caso de tratarse de un alto riesgo por utilizar la madre
métodos como la sofocacion o el envenenamiento. Las pre-
sentaciones en los tres casos clinicos son de las mas diversas
que hay en la literatura, en la que se recoge, practicamente
todos los sintomas que se pueden esperar, incluso cada vez
mds sorprendentes(60:61),

El estudio psicopatoldgico del sindrome de Munchausen
por poderes se divide entre dos personajes: la madre y el
paciente(©2),

Desde la perspectiva de la victima, la percepcion de su
prondstico puede verse en el ejemplo grafico de un paciente
afecto por el sindrome e intervenido quirtirgicamente en
siete ocasiones, por sintomas digestivos facticios inducidos
todos por su madre. La opinidn inicial (Fig. 3) no tiene nada
que ver con el dibujo final que hace del mismo tema una
vez curado (Fig. 4).

Hay que darse cuenta del riesgo que corremos desde la
deteccion del SMpP ya que puede concluir con el fallecimien-
to de las victimas e, incluso, de la propia madre perpetrado-
ra63), La tasa de mortalidad entre las victimas del sindrome
oscila, desde el 6% publicado por Sheridan®? en su revision
de 415 casos, hasta el 33,3% descrito por Meadow(¢4. Las
consecuencias pueden ser graves y debemos prevenirlas en
equipo desde su ingreso en planta (Tabla 5)©9).

Todo ira dirigido a la confrontacion materna con la rea-
lidad, protegiendo en todo momento a la victima y evitando
asi que se mantengan los abusos (Tabla 6).

Estas madres, muchas veces, se definen con una aparien-
cia de normalidad, amables y colaboradoras, con muchas
dificultades en su propia infancia y problemas de dependen-
cia en la actualidad.

Sus motivaciones son muy parecidas a las de los Mun-
chausen adultos, pero contando con la diferencia tan impor-
tante de ser sus propios hijos los hospitalizados y tratados
por poderes(66),

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



i . | ; VIR e ) f 11/ it
W 0 e & &ﬁﬂﬂd@i gun g ™ i
I [f "0 ma l .',LL.' y I| )

i AL EnAD
i Uhocle Lalb f

\JLE YT Bl

-l,‘i‘ o A4 LA A0 .

[ i
A W
Lo U o O
|
s LI i

FIGURA 3. Test del dibujo de “La enfermedad” realizado al prin-
cipio de la misma por un paciente con sindrome de Munchausen
por poderes. El nifio refiere en el texto que “una vez un hombre se
entera de que el apéndice era muy peligroso y que habia matado
a 1.000.000 de personas. Cuando llegd a su casa y se encontrd
mal, su mujer llamé a una ambulancia y le llevaron a Urgencias,
donde le dijeron que le tenfan que extirpar el apéndice pero a la
1/2 hora se muri6”. (Tomado de referencia 10).
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FIGURA 4. Test del dibujo de la enfermedad realizado al final
de la misma por un paciente con sindrome de Munchausen por
poderes. En un 2° dibujo, refiere “Es un nifio que tiene 8 afios al
que se le estaban cayendo todos los dientes. El padre le lleva en
el coche a Urgencias en donde el pediatra le dice que lo que tiene
es el escorbuto y que eso se cura con vitamina C”. Al final, ya
con una evolucién favorable, su opinidn prondstica ha mejorado
sensiblemente. (Tomado de referencia 10).

La psicopatologia que presentan todas las perpetradoras
del sindrome es ya una certeza. En los estudios realizados
al respecto por diversos autores (BOOLS y cols., 1994), se
encuentra que, de 47 madres estudiadas, 41 tenian historia
psiquidtrica previa y el resto la adquirieron a partir de
consultar con sus hijos facticiamente. Predominaban los
trastornos de personalidad de tipo borderline, los Mun-

TABLA 6. Estrategias globales aconsejadas para el manejo del sindrome de Munchausen por poderes.

1. La victima debe ser ubicada en una posicion de seguridad absoluta para interrumpir el abuso. Si se produce la separacion
temporal de la madre, esta deberia durar hasta que se complete la evaluacion psiquidtrica de la perpetradora y se verifique el
estado de salud de la victima. La decision de una posterior reunificacion familiar, convenientemente asesorada, seguida y apoyada
por el psiquiatra responsable del caso, procede del Servicio de Proteccion del Menor

2. Los pediatras responsables del nifio o los médicos de la zona de residencia familiar deben hacerse cargo del seguimiento de la
salud de la victima y demds miembros de su familia, asegurando la interrupcion definitiva de los abusos

3. El médico responsable debe vigilar, periddicamente, la situacion fisica de la victima y la aparicién de anomalias conductuales o del
desarrollo, secundarias al trastorno. Asimismo, se debe recabar informacion académica que asegure una adecuada escolarizacion

4. Se hard una revision periddica de la salud de los hermanos de la victima durante el tiempo necesario

5. Se realizard un proceso psicoterapéutico global, que incluira: tratamiento individual de la madre, tratamiento individual del nifio

y terapia diddica de la pareja madre-hijo

6. Se implementara terapia familiar reestructurante para todos los miembros de la familia

7. Los Servicios Sociales realizaran seguimiento a largo plazo y supervision del grupo familiar

Adaptado de Feldman MD, Eisendrath S]. The spectrum of factitious disorders. 1996 por Lopez-Rico M, Jiménez Herndndez JL. Trastornos

facticios en Pediatria. Sindrome de Munchausen por poderes. 20035.
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M Trastornos adictivos
(abuso de sustancias,
ludopatia, cleptomania

O Trastornos de la
personalidad (borderline,
histrionico)

M Depresion e intentos de
suicidio

B Trastornos facticios

[ Trastorno somatomorfo

M Trastorno psicotico

FIGURA 5. Diagnésticos psiquiatricos comorbidos en 15 madres
con sindrome de Munchausen por poderes. Su perfil psicopato-
16gico orientaria a un comportamiento similar al que tienen los
adictos, pero centrando el objeto de adiccion en la recompensa
hallada en el ambiente hospitalario (Jiménez Herndndez JL, Lopez
Rico, 2010).

chausen en ellas mismas, las depresiones y los problemas
adictivos(®).

En nuestro trabajo (Fig. 5), los diagndsticos psiquiatricos
comorbidos encontrados en las 15 madres perpetradoras de
sindrome de Munchausen por poderes eran adictivos (alco-
holismo, trastornos por uso de sustancias o TUS, cleptoma-
nia, ludopatia y ninfomania) en 8 ocasiones (53% del total)
abundando también los trastornos de personalidad, sobre
todo borderline (5 casos; 33%), las depresiones y los trastor-
nos facticios en ellas mismas (4 madres; 27% en ambos)©23),

Hace muchos afios que conocemos a los padres varones
en el sindrome, siempre caracterizados como personalidades
pobres, con muchos conflictos, de nivel personal muy inferior
al de las madres perpetradoras y ausentes de la vida familiar;
en muchas ocasiones, debido a una excesiva dependencia a
sus propias familias de origen®?. Los padres varones de los
dos primeros casos tenian una personalidad muy carencia-
da con una practica ausencia en los deberes familiares, y al
tercero no le conocimos mds que por notas, refiriendo los na-
vajazos previos que le habia producido la autora del engano.

En la actualidad, las claves terapéuticas siguen siendo:
1) la confrontacion del/la perpetrador/a con la realidad y
su aceptacion de las conductas adictivas y de abuso; y 2) la
terapia vincular materno-filial para favorecer la adquisicion
de individuacion tanto de la victima como de su madre(6).

El conocimiento de todas las evidencias clinicas posibles,
incluso con videos encubiertos®), debe ser empleado para
apoyar nuestro abordaje de la paciente, en el proceso de su
psicoterapia, que seguird los pasos referidos en la tabla 7.

En nuestra experiencia, la confrontacion de la perpetra-
dora con la realidad debe orientarse, no solo a buscar una
aceptacion de los hechos, sino también a que asuma su pro-
pia patologia psiquiatrica de adiccion a los hospitales(19. En
un primer momento, resulta eficaz el simple reconocimiento
parcial de la conducta adictiva, porque ello nos permitira

42 ].L.Jiménez Herndndez y cols.

TABLA 7. Pautas de actuacion del equipo terapéutico en

el sindrome de Munchausen por poderes para una posible
intervencion pericial y una adecuada confrontacion materna con
los abusos.

1. Reunir y ordenar todos los informes médicos
Evidenciar los sintomas facticios, verificando la exactitud
de la historia clinica, fabricacion de sintomas, relacion
temporal de los sintomas con la presencia de la madre,
inconsistencias y contradicciones, diagndsticos diferenciales
y dindmicas familiares

3. Comunicarse entre los miembros del equipo los
descubrimientos médicos observados y coordinarse con el
Servicio de Proteccion de Menores

4. Cuando se necesitan mas evidencias: hacer un nuevo analisis
retrospectivo

5. Monitorizacion estrecha de la pareja madre-hijo, con
vigilancia y supervision, por parte del personal asistencial o
por medio de video encubierto

6. Planificacion del tratamiento: estudio psiquiatrico para
valorar las caracteristicas y psicopatologia de la persona
perpetradora del abuso. Evaluacion pediatrica y psicologica
de la victima. Estructuracion del plan terapéutico para la
rehabilitacion del nifio y su familia

Adaptado de Feldman MD, Eisendrath S]. The spectrum of factitious
disorders. 1996 por Lopez-Rico M, Jiménez Herndndez JL. Trastornos
facticios en Pediatria. Sindrome de Munchausen por poderes. 2005.

continuar trabajando en la posterior aceptacion de las con-
ductas de falsificacion®3). Es necesario que el/la perpetrador/a
se haga consciente de forma gradual del significado de su
conducta, para que la admision del engafio tenga un efecto
favorable en la evolucion del sindrome, y en parar los abusos
y las conductas facticias de falsificacion!10).

La victima o victimas deberdn estar muy protegidas a
través del trabajo conjunto que se haga con el Servicio de
Proteccion al Menor. El entorno psicoterapéutico debe pro-
porcionar la posibilidad de expresar los afectos dolorosos
sin tener que recurrir a ninguna accion compulsiva extrema
contra el hijo o contra si misma(®3),

Las caracteristicas de la psicoterapia (Tabla 8) y el
abordaje terapéutico de las madres perpetradoras (Tabla
9) deberfan estudiarse desde la perspectiva de protocolos
comunes a todos.

El proceso de recuperacion de las victimas (Tabla 10)
debe supervisarse desde la perspectiva multidisciplinaria y
a lo largo del tiempo, para reforzar los logros obtenidos
y mantener una evolucion favorable en los casos que se
pueda, y un curso seguro y sin abusos en los que no pueda
implementarse un tratamiento correcto3),

Uno de los fundamentos del éxito en estos casos tan
complejos esta en su oportuna deteccion y, para ello, se
deberia establecer un registro interhospitalario, a través de
las intranet, que sea util al respecto(67.
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TABLA 8. Caracteristicas de la psicoterapia individual de la
perpetradora del abuso en el sindrome de Munchausen por
poderes.

1. Revision de los procesos traumaticos sucedidos en la
infancia de la perpetradora, buscando antecedentes de abuso
sexual, negligencia o abusos fisicos

2. Se constatard la existencia de alteradas relaciones vinculares
entre la perpetradora y su propia madre, que deberdn ser
recuperadas en la medida de lo posible

3. Se insistird en mejorar sus capacidades para enfrentar los
temores psicotraumdticos primarios y los sentimientos de
culpa que le originan las conductas de abuso con el hijo-
victima

4. Los métodos de terapia cognitivo-conductual se emplean en
este tipo de pacientes para mejorar las habilidades sociales
y conseguir cambiar sus mecanismos adaptativos, de modo
que permitan satisfacer las necesidades afectivas y de
recompensa fuera del ambiente hospitalario

5. Elentorno psicoterapéutico debe proporcionar la
posibilidad de expresar sus afectos dolorosos sin tener que
recurrir a ninguna accién compulsiva extrema contra el hijo
o contra si misma

6. Finalmente, se trabajard en la reforma y reconstruccion de la
identidad personal de la perpetradora

Adaptado de Lépez-Rico M, Jiménez Herndndez JL. Trastornos
facticios en Pediatria. Sindrome de Munchausen por poderes. 2005.

TABLA 10. Intervencion con los nifios victimas del sindrome de
Munchausen por poderes.

1. Cuidados pediatricos de los problemas somaticos
secundarios al sindrome

2. Exhaustiva evaluacion psicoldgica, madurativa, escolar y
psicosocial

3. Psicoterapia individual complementada con una adecuada
rehabilitacion escolar, familiar y social

4. Ludoterapia centrada en temas como el temor a la
destruccion de st mismo, la pérdida de la confianza bésica
en las personas que el nifio ama, las alteradas relaciones
vinculares materno-filiales y la distorsionada imagen de su
madre a la que perciben llena de incongruencias

5. Terapia cognitivo conductual orientada a disminuir la
ansiedad y adquirir habilidades para adaptarse al estrés
sufrido por las innecesarias intervenciones quirtirgicas y los
dolorosos métodos de exploracion

6. Terapia diadica materno-filial para reparar las alteradas
relaciones vinculares con la madre que exacerban la
ansiedad y agravan la sensacion de estrés

Adaptado de Lépez-Rico M, Jiménez Herndndez JL. Trastornos
facticios en Pediatria. Sindrome de Munchausen por poderes. 2005.

Otras técnicas a emplear se basan en la creacion de Comi-
tés o Grupos de Expertos que puedan colaborar e intervenir
en solucionar los SMpP, una vez se hayan detectado, y en
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TABLA 9. Abordaje terapéutico de la perpetradora de sindrome
de Munchausen por poderes.

1. Establecer una alianza terapéutica con la paciente, basada
en la confianza y la vinculacion afectiva

2. Ayudarle a descubrir auténticas capacidades de empatia
y relacion social, asi como sus habilidades para manejar
situaciones de estrés

3. Apoyar su autoestima y mejorar la confianza en si misma
Realizar una confrontacion gradual para el reconocimiento
de la compulsividad de sus conductas facticias

5. Propiciar una modificacién paulatina de sus mecanismos
de recompensa y enfocarle las razones de su busqueda del
ambiente hospitalario

6. Intervencion con la familia, en especial con el padre no-
perpetrador, para minimizar efectos secundarios indeseables
de la confrontacion

7. Asegurar la cobertura farmacoldgica y psicoterapéutica
indicada para cualquier patologia psiquiatrica asociada que
se haya detectado; y en su caso, para las consecuencias de la
supresion brusca de las conductas adictivas a los hospitales

Adaptado de Lépez-Rico M,y Jiménez Herndndez JL. Trastornos
facticios en Pediatria. Sindrome de Munchausen por poderes. 2005.

elaborar programas para poder prevenir y tratar adecuada-
mente este deletéreo y sutil tipo de abusos en la infancia(®3).
Esta situacion se deberfa plantear para todos los paises de
cara a la investigacion, prevencion y tratamientos conjun-
tos®? y a lo largo de todas las edades pediatricas(”?.

CONCLUSIONES

1. Ante todo sindrome de Munchausen por poderes, el pri-
mer objetivo debe ser parar de inmediato el maltrato,
tanto en la victima como en sus hermanos.

2. Lanotificacion a Proteccion de Menores es preceptiva por
ley; pero, ademas, es conveniente un buen asesoramiento
psiquidtrico en los casos en que se produzca separacion
materna respecto de las victimas por via judicial.

3. Existe un perfil psicopatoldgico comin en estas madres
perpetradoras, caracterizado por la motivacion que
tienen de satisfacer sus propias necesidades a través
de falsificar enfermedades en sus hijos victima pre-
sentando, siempre, un comportamiento compulsivo
y adictivo por el ambiente y los temas relacionados
con los hospitales y con la medicina, que les supone
un alto grado de gratificacion y recompensa y que se
incrementa, progresivamente, ante nuevas situaciones
de estrés.

4. Hay una grave patologia del vinculo entre la madre y la
victima con dificultades serias en el proceso de indivi-
duacién-separacion que, paraddjicamente, puede llegar
a producir la participacion directa del nifio abusado en
el engafo.
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10.

11.

La conducta adictiva comiin y basica de las perpetradoras
presenta un alto grado de comorbilidad psiquiatrica con
otras adicciones y con trastornos de la personalidad.
La vision del medio hospitalario por parte de los nifos
victimas de un sindrome de Munchausen por poderes no es
siempre la de un ambiente protector careciendo, ademas,
por completo de control alguno sobre la enfermedad.
En estas familias, se evidencian muchos conflictos conyu-
gales con padres varones no implicados emocionalmente,
problemas sociales frecuentes y multiples experiencias
infantiles previas de traumas por abuso o negligencia.
El abordaje se hace desde las tacticas de vinculacion con
la victima, por una parte, y con la autora del engafio, por
otra, hasta la terapia diadica, orientada en ambos casos
a conseguir la necesaria autonomia de los protagonistas
de esta terrible historia de abusos.

La confrontacion de estas madres con la realidad y la
separacion fisica entre hijos abusados y perpetradora
han sido utilizados como métodos en el tratamiento de
eleccion, verificindose siempre su eficacia al parar los
abusos y las conductas facticias.

Se propone hacer, en todos los casos, un amplio segui-
miento psicoterapéutico y de recuperacion de las vic-
timas de sindrome de Munchausen por poderes, y de
sus madres, hasta poder llegar a concluir en la curacion
definitiva del cuadro clinico.

Serfa muy interesante la formacion de un grupo de ex-
pertos, de cara a facilitar la deteccion y mejorar su pro-
ndstico en nuestro pais, ademas de para ofrecer nuestra
colaboracion a otros grupos internacionales que ya tra-
bajan en el mismo sentido.
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RESUMEN

La enfermedad poliquistica renal autosomica recesiva
(PQRAR) es una enfermedad hereditaria rara, debida a una
mutacion del gen PKHD1, caracterizada por la aparicion
de multiples quistes renales de pequefio tamafio, afectacion
hepatica y desarrollo de hipertension arterial. Su forma de
presentacion mas frecuente es la neonatal que, generalmen-
te, cursa con nefromegalia grave, oligoamnios e hipoplasia
pulmonar secundaria. Presentamos un caso de PQRAR
diagnosticado a los 16 dias de vida al realizarse ecografia
abdominal por distension abdominal y palpacion de masa
bilateral, siendo confirmado, posteriormente, con estudio ge-
nético. Inicialmente se constato la existencia de hiponatremia
asintomatica con funcién renal normal y la presencia de hi-
pertension arterial (HTA) con repercusion cardiaca en forma
de hipertrofia del ventriculo izquierdo que se normalizo tras
inicio tratamiento hipertensivo. Actualmente el paciente, que
tiene 22 meses de edad y ha presentado varias infecciones
del tracto urinario, continda tratamiento antihipertensivo
con terapia multiple y ha desarrollado enfermedad renal
cronica (ERC).

Palabras clave: Poliquistosis renal autosémica recesiva; Gen
PKHD1; Quistes renales; Hipertension arterial.

ABSTRACT

Autosomal recessive polycystic kidney disease (ARPKD)
is a rare hereditary disease caused by PKHD1 gene muta-
tion, characterized by the appearance of multiple small cysts
kidney, liver involvement and development of hypertension.
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Neonatal debut is the most common presentation which
generally associates serious nephromegaly, oligoamnios
and secondary pulmonary hypoplasia. We present a case
of ARPKD diagnosed at 16 days of age by abdominal ul-
trasound performed by abdominal distension and bilateral
palpation of mass; later it was confirmed by genetic study.
Initially the baby had asymptomatic hyponatremia with
normal renal function and hypertension with left ventri-
cular hypertrophy which disappeared after hypertension
treatment. Currently the patient who is 22 months old has
had several urinary tract infections; he continues under
antihypertensive treatment with multiple therapy because
of his difficult control hypertension and he has developed
chronic renal failure.

Key words: Autosomal recessive polycystic kidney disease;
PKHD1 gene; Renal cyst; Hypertension.

INTRODUCCION

La poliquistosis renal autosémica recesiva es una ciliopa-
tia que se caracteriza por afectacion hepatica y renal. El gen
responsable de la enfermedad se localiza en el brazo corto
del cromosoma (locus 6p21.1-p12), llamado PKHD1); la
tasa de deteccion de mutaciones para el gen PKHD1 varia
entre un 75-80% vy la frecuencia de portadores es de alre-
dedor de 1:701. Este gen codifica la proteina fibrocistina/
poliductina (FPC), cuya funcién del receptor proteico es
basica en la diferenciacion de los tibulos renales y la via
biliar. Es una enfermedad rara, genéticamente homogénea
pero, fenotipicamente variable, con una incidencia que os-
cila entre 1/20.000 a 1/40.000 segun las distintas series®4),
Las manifestaciones clinicas se resumen en la siguiente ta-
bla® (Tabla 1).

La ecografia prenatal muestra unos rinones grandes e
hiperecogénicos y, en las formas mas severas, oligoamnios.
Tras nacer, ademas de la nefromegalia, la hipertension ar-

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



TABLA 1. Caracteristicas clinicas de la PQRAR.

Debut prenatal o neonatal frecuente

Oligoamnios

Fenotipo compresivo (secuencia Potter)

Insuficiencia respiratoria neonatal por hipoplasia pulmonar
secundaria

Nefromegalia bilateral con rifiones hiperecoicos
Hipertension arterial

Poliuria, polidipsia

Déficit de concentracion urinaria, moderado a severo
Piuria estéril

Hematuria, proteinuria

Infeccion urinaria

Insuficiencia renal crénica

Hepatoesplenomegalia

Hipertension portal

¢ Hiperesplenismo

¢ Colangitis

TABLA 2. Diagnéstico diferencial PQRAR/PQRAD. Hallazgos
ecograficos.

- Nefromegalia bilateral

- Hallazgos simétricos

- Multiples quistes de pequefio tamafio

— Pérdida de la diferenciacién corticomedular

- Hepatomegalia

— Dilatacion de vias biliares

- Fibrosis periportal

- Ecografia progenitores ausencia de quistes renales

Sugestivos
PQRAR

- Nefromegalia o rifion de tamafio normal en
edad pedidtrica

- Asimetria en la ecografia

- Macroquistes en la cortical renal

- Diferenciacion corticomedular conservada

- Quistes en otros 6rganos

— Ecografia progenitores posible presencia quistes
renales

Sugestivos
PQRAD

terial es comun y, a veces, severa, asi como las infecciones
del tracto urinario. Durante la infancia, el cuadro clinico
derivado de la afectacion renal es el que predomina y la in-
suficiencia renal supone la complicacién mds importante, si
bien el fracaso renal rara vez ocurre antes de los 15 afios de
edad. La ecografia muestra unos rifiones grandes hipereco-
génicos simétricos, a veces con pequefios quistes y pérdida de
la diferenciacion corticomedular®). Histologicamente, existe
una multitud de dilataciones quisticas orientadas, radial-
mente, que se desarrollan a expensas de los tibulos colec-
tores. La afectacion hepdtica puede ser asintomatica, puede
presentarse como hipertension portal o como infeccion de
los conductos biliares, aparentando colangitis. La funcién
hepdtica estd preservada. La ecografia detecta dilataciones de
los conductos biliares intrahepaticos, un higado heterogéneo
y, posiblemente, signos de hipertension portal. La biopsia
hepatica muestra una disgenesia de los conductos biliares
con una proliferacion de conductos dilatados y fibrosis de
los espacios portales.

El diagnéstico se apoya en los datos clinicos, las pruebas
de imagen y la ausencia de alteraciones renales en los pro-
genitores, a diferencia de la forma autosémica dominante
(PQRAD). El estudio anatomopatoldgico no se realiza de
rutina y el diagndstico genético es especialmente importan-
te para el consejo genético en familias con un hijo afecto
(Tabla 2).

El tratamiento incluye el soporte ventilatorio en el pe-
riodo neonatal, asi como el mantenimiento del equilibrio
hidroelectrolitico y la prevencion del dafio renal agudo.
En el lactante, es esencial controlar la hipertension arte-
rial que suele ser precoz y severa, principalmente mediante
farmacos que bloquean el sistema renina angiotensina aun-
que, frecuentemente, es necesaria la asociacion con otros
hipotensores como betabloqueantes, diuréticos tiazidicos o
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antagonistas del calcio. Ademas, es también necesario ga-
rantizar un soporte nutricional adecuado, requiriendo en
ocasiones el uso de sonda nasogastrica y/o gastrostomia.
La enfermedad renal crénica precisard de tratamiento con-
servador de los distintos trastornos: acidosis metabdlica,
anemia y alteraciones del metabolismo dseo mineral. Si se
observa un retraso del crecimiento y, una vez corregidos los
factores metabolicos expuestos, asi como los nutricionales,
estd indicado iniciar tratamiento precoz con hormona del
crecimiento. A largo plazo, la mayoria serdn subsidiarios
de trasplante renal, hepatico o combinado. La esperanza
terapéutica en la PQRAR esta depositada en el desarrollo
de farmacos inhibidores especificos de la progresion de los
quistes, capaces de reducir el dafio renal y la evolucion hacia
la ERC y, obviamente, en la terapia génica3),

La supervivencia depende fundamentalmente de la gra-
vedad en periodo neonatal, la mortalidad en esta etapa se
produce fundamentalmente a expensas de la insuficiencia
respiratoria por hipoplasia pulmonar y, cldsicamente, se
situaba en un 30%, cifra que ha mejorado por los avances
de los cuidados criticos neonatales. Actualmente se ha des-
crito una supervivencia en torno al 50-80% a los 15 afios
de edad, de los cuales un 75% mantienen una adecuada
funcion renal @10,

CASO CLINICO

Se trata de un recién nacido vardn, primer hijo de pa-
dres sanos no consanguineos y sin antecedentes de patologia
nefrouroldgica. Adecuado control gestacional sin hallazgos
en las ecografias prenatales. Nacié producto de un parto
vaginal eutdcico prematuro moderado a las 35 semanas de
gestacion. Apgar 9/10. Peso: 2.745 g (p25-50), longitud: 46,5
cm (p10-25) y perimetro cefalico: 32 ¢cm (p10-25). Presentd
hiperbilirrubinemia no isoinmune en contexto de policitemia
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(Hto 75,4%) con cifra de bilirrubina 15,63 mg/dl a las 60
horas de vida que preciso fototerapia durante 96 horas. Re-
ingreso a los 12 dias de vida por hiperbilirrubinemia de 18,8
mg/dl, recibiendo de nuevo fototerapia continua; durante
su estancia se objetiva progresiva distension abdominal con
palpacion de masa bilateral hasta pelvis, por lo que se realiza
ecografia abdominal a los 16 dias de vida que muestra un
aumento de tamafio de ambos rifiones, midiendo ambos
10 ¢m de longitud, con pérdida de diferenciacion cortico-
medular e hiperecogenicidad bilateral. El resto del estudio
result6 normal (Fig. 1).
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FIGURA 1. Ecografia ab-
dominal a los 16 dias de
vida: aumento de tamafio
de ambos rifiones, midien-
do ambos 10 cm de longi-
tud, con pérdida de diferen-
ciacion corticomedular e
hiperecogenicidad bilateral.

FIGURA 2. Marcada ne-
fromegalia bilateral, con di-
mensiones aproximadas de
89 x 36,6 mm el rifidn dere-
cho y de 95,6 x 34,1 mm el
rifion izquierdo. Se objetiva
una mala diferenciacion cor-
ticomedular, con multiples
imagenes hiperrefringentes
puntiformes en el parénqui-
ma renal, de predominio en
la médula renal, asi como
pequefias dreas hipoecoicas.
En el polo inferior renal iz-
quierdo se delimita un quiste
anecoico de 10,8 X 7,2 mm.
Ademds, se visualiza la via
excretora (sistema pielocali-
cial) en ambos rifiones, con
DAP de la pelvis renal del
rinén derecho de 13,2 mm
con didmetro méximo cali-
cilar de 9,1 mm y DAP de la
pelvis renal izquierda de 2,8
 mm con didmetro maximo
calicilar de 6,4 mm. Higado
homogéneo, sin lesiones fo-
cales parenquimatosas. Ve-
sicula sin litiasis y via biliar
no dilatada. Resto de estu-
dio dentro de la normalidad.

Ante la sospecha de enfermedad poliquistica renal auto-
somica recesiva, se traslada al paciente desde nuestro Hospi-
tal al centro de referencia de la Comunidad, donde se repite
estudio ecogrifico que confirma los hallazgos (Fig. 2) y se
realiza gammagrafia renal que muestra rifiones de localiza-
ci6n normal, aumentados de tamafio, con captacion bilateral
difusamente heterogénea y funcion relativa sin asimetria
significativa (RD 54%, RI146%). Se solicita estudio genético
en el que se determina que el paciente presenta en hetero-
cigosis compuesta la mutacion ¢.861delT(p.A288PfsX31)
y la variante ¢.492G>A (p.Cys1431Tyr) en el gen PKHD1.
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Presenta en la analitica en periodo neonatal urea de 9
mg/dl, creatinina 0,49 mg/dl, y cistatina C 1,2 mg/L con
un filtrado estimado de 55 ml.min.1,73 m2. Asimismo, se
objetiva una hiponatremia asintomatica, con cifras de sodio
en torno a 125 mEq/L. Destaca la existencia de hiperten-
sion arterial (PAS maxima 144 mmHg y PAD mdxima 100
mmHg) con hipertrofia del ventriculo izquierdo y dilatacion
de aorta ascendente en ecocardiografia por lo que se inicia
tratamiento antihipertensivo con captopril y atenolol. Du-
rante el ingreso, el paciente no presento insuficiencia respi-
ratoria, manteniendo normales los valores en pulsioximetria
continua, asi como la pCOs.

Posteriormente y en los controles ambulatorios, se man-
tiene la hiponatremia severa, por lo que inicia suplementacion
con cloruro sodico oral. Asimismo y ante el empeoramiento
de los parametros nutricionales (peso 7,915 <p3, GEB 491
kcal, GET 982 kcal) se inicia suplementacion mediante sonda
nasogdstrica y nutricion enteral continua nocturna.

Ha presentado varios episodios de infeccién del tracto
urinario febril por distintos gérmenes (Klebsiella pneumo-
niae, Morganella morganii) con buena respuesta al trata-
miento antibidtico, no mostrando la cistouretrografia mic-
cional la presencia de reflujo ni otras anomalias.

A pesar de la hipertension de dificil control, que ha pre-
cisado de hasta cuatro farmacos (captopril, atenolol, hidro-
clorotiazida y espironolactona), en los sucesivos controles ha
presentado normalizacion ecocardiografica con regresion de
la hipertrofia ventricular izquierda y de la dilatacion aortica.

En los dltimos controles se objetiva la progresion de la
enfermedad renal cronica, con cifras de urea de 134 mg/dl,
creatinina 0,88 mg/dl y cistatina C de 3,36 mg/L, con un
filtrado estimado de 46,8 ml.min.1,73 m?2 y acidosis metab6-
lica que precisa tratamiento con bicarbonato. Sin embargo,
la mejoria de los pardmetros nutricionales ha sido notable,
no precisando en el momento actual de suplementacion por
sonda; recientemente ha iniciado tratamiento con hormona
del crecimiento dado el déficit del crecimiento severo que
mantiene. Pese a la gran distension abdominal, no presenta
repercusion en la funcion respiratoria. La ecografia abdo-
minal continia mostrando la nefromegalia bilateral con
presencia de multiples pequefios quistes, con pérdida de la
diferenciacion corticomedular y muestra a nivel hepitico,
hepatomegalia de ecoestructura heterogénea sin dilatacion
de la via biliar ni alteraciones en la vena porta. En cuanto
a la hipertension, se ha conseguido controlar y esta siendo
posible reducir la dosis e intervalo de los antihipertensivos.

En la actualidad, la madre estd embarazada y pendiente
del resultado de la biopsia de vellosidades coriales que deter-
minard la presencia o no en el feto de la mutacion ya conocida.

DISCUSION
Las enfermedades quisticas renales y, en concreto, la
poliquistosis renal autosomica dominante (PQRAD) y la
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autosomica recesiva (PQRAR), son causas importantes de
morbilidad y mortalidad en nifios y adultos jovenes y afec-
tan a mas de 13 millones de individuos en todo el mundo,
siendo ademds una causa importante de enfermedad renal
terminal en adultos. Sin embargo, la enfermedad sintomatica
se reconoce cada vez mas en los nifios. PQRAR es una enfer-
medad hepatorrenal de doble 6rgano, con una incidencia de
1:20.000 a 1:40.000 y una tasa de portadores heterocigotos
de 1 en 70. En la actualidad, no existe terapia especifica de
la enfermedad. Se ha logrado identificar la base genética
de ambas y la delimitacion de la fisiopatologia molecular y
celular basica ha llevado al descubrimiento de que en ellas in-
teractiian diversos productos génicos para crear “complejos
policistina” situados en los cilios dentro de las células afec-
tadas(!t, Anomalias genéticas en PKHD1 pueden producir
anormalidades estructurales y funcionales de la fibrocistina/
poliductina (FPC) que llevan a poliquistosis. La FPC es una
de las muchas proteinas que estin normalmente presentes en
los cilios primarios de los tabulos renales y conductos bilia-
res intrahepaticos. La severidad de la enfermedad depende
del tipo de mutacion genética. Aunque la funcion exacta
de la FPC no se conoce completamente, se cree que como
muchas otras proteinas ciliares, juega un papel esencial en
el mantenimiento de la integridad estructural de drganos
como el rifi6n y el higado, modulando importantes funciones
celulares que incluyen proliferacion, secrecion, apoptosis
y diferenciacion terminal. La FPC, probablemente, trabaja
en conjunto con otras proteinas celulares involucradas en
la enfermedad renal poliquistica autosdmica dominante:
policistina-1 y policistina-2, las cuales estan localizadas en
los cilios primarios.

La proteina policistina mutada provocaria un fallo en la
transmision ciliar de una sefial de stop a las células tubulares
que, habitualmente, deberian generarse por el flujo de orina.
Al no recibir esta sefial, las células tubulares iniciarian un
proceso de hiperproliferacion, desdiferenciacion y crecimien-
to tubular aberrante que, en dltimo término, provocaria la
formacion de quistes(12),

La correlacion genotipo-fenotipo en la PQRAR se ve
obstaculizada por una amplia gama de mutaciones; la mu-
tacion mas frecuente, ¢.107C>T, esta presente en un 20%
de los casos aunque los nifios tipicamente heredan una mu-
tacion diferente del gen PKHD1 de cada padre (heteroci-
gosis compuesta) como hemos visto en nuestro paciente.
No mostr6 ningtn signo de enfermedad antenatalmente,
no hubo antecedente de oligoamnios ni otras alteraciones
ecograficas y, en la etapa neonatal, no presentd hipoplasia
pulmonar. Practicamente, todos los pacientes que poseen 2
mutaciones graves o truncadas, lo que elimina por completo
la funcion de la proteina, muestran un fenotipo grave con
muerte peri o neonatal, aunque se han descrito excepciones.
En contrapartida, los pacientes que sobreviven al periodo
neonatal suelen portar al menos una mutacion leve o sin
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sentido, aunque esto no parece aplicarse a la inversa, ya que
algunas mutaciones sin sentido pueden ser tan devastadoras
como mutaciones truncadas(1213),

Puede existir hiponatremia, fundamentalmente en la
etapa neonatal, como sucedio en nuestro paciente. Estd
descrita en un 6-26% de los pacientes y parece ser de tipo
dilucional®3. La hipertension arterial es también frecuen-
te, de aparicion en fases tempranas de la enfermedad y de
dificil control en los primeros afios de vida, requiriendo el
empleo combinado de varios fairmacos, como ocurrid en
este caso. Tiende a mejorar con la edad, incluso aunque
empeore el FGU12,

Los nifios afectos suelen presentar infecciones urinarias
recurrentes, astenia, anorexia y retraso del crecimiento, mu-
chas veces desproporcionado para el grado de ERC, como en
el caso presentado. La afectacion hepatica ocurre en todos
los casos aunque no suele ser sintomdtica en la etapa neo-
natal; nuestro paciente no mostré afectacion hepdtica inicial
y, actualmente, parece intuirse ecograficamente aunque no
se ha realizado biopsia hepatica confirmatoria. La fibrosis
hepatica congénita esta presente en todos los casos desde el
nacimiento, aunque sea microscopicamente; sin embargo,
la dilatacion no obstructiva de los conductos biliares intra-
hepaticos en el higado (enfermedad de Caroli) se comprue-
ba histologicamente solo en un subconjunto de pacientes,
pudiendo provocar manifestaciones importantes que afec-
taran a, aproximadamente, el 45% de los pacientes como
colangitis de repeticion. La incidencia de hipertension portal
aumenta con la edad, pudiendo implicar la aparicion de
hepatomegalia, esplenomegalia con hiperesplenismo y pan-
citopenia y, también hemorragia digestiva alta por sangrado
de varices esofdgicas. Tanto la colangitis como el sangrado
de vérices esofagicas, son complicaciones potencialmente
mortales que se ven con mas frecuencia en los casos avan-
zados de la enfermedad hepdtica4.

Incluso en los recién nacidos con nefromegalia masiva, la
funcion renal puede ser preservada y puede mejorar transito-
riamente durante los primeros meses de vida. Dadas las fre-
cuentes dificultades para el soporte respiratorio y nutricional,
se ha sugerido la nefrectomia uni o, incluso, bilateral para
mejorar el estado respiratorio y nutricional. Sin embargo,
debido al riesgo de acelerar la pérdida de la funcion renal
y la consiguiente necesidad de reemplazo renal temprano,
esta terapia se debe sopesar cuidadosamente.

Los pacientes candidatos a trasplante renal deben ser
cuidadosamente evaluados para la enfermedad severa de
Caroli ya que el trasplante hepatorrenal puede ser una op-
cién terapéutica en ellos19).

El cuidado de estos nifios ha sido, tradicionalmente, el
reino de los nefrélogos pediatricos; sin embargo, como hemos
visto, la enfermedad tiene efectos multisistémicos, y una es-
trategia de atencion integral a menudo requiere de un equipo
multidisciplinario. El diagnostico puede ser sospechado ini-
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cialmente por los obstetras al detectar los rifiones agrandados
y oligoamnios. Los neonat6logos son fundamentales en los
casos de debut neonatal con compromiso respiratorio debido
a la hipoplasia pulmonar y la nefromegalia masiva. Ademas,
los pacientes PQRAR tienen fibrosis hepética congénita, que
puede conducir a la hipertension portal, lo que requiere un
seguimiento minucioso por gastroenter6logos pedidtricos.
También se debe incluir el equipo de cirugia pedidtrica por
la posibilidad de nefrectomia para aliviar el efecto de masa,
la colocacion de acceso de dialisis y/o trasplante de rifion y/o
higado. Las familias y los genetistas también se enfrentan a
decisiones con respecto a las pruebas genéticas de los nifios
afectados, las pruebas de los hermanos asintomaticos o el
diagndstico genético preimplantacional. Estos nifios también
pueden estar en riesgo de disfuncidén neurocognitiva, por lo
que precisan seguimiento. Por ello, la atencion de los pa-
cientes y las familias afectadas por PQRAR es un esfuerzo
multidisciplinario, y el pediatra general puede desempeifiar
un papel central en esta compleja red de atencion().

CONCLUSIONES

La PQRAR se debe a una mutacion del gen PKHD1 que
codifica la proteina fibrocistina, localizada en los cilios pri-
marios de los tibulos colectores renales, higado y pancreas.
El nimero de tabulos afectados varia entre un 10% (forma
juvenil) y un 90% (forma perinatal), lo que determina la varia-
bilidad de su expresion clinica. El diagnostico se fundamenta
en la clinica y los estudios de imagen, aunque el estudio gené-
tico es importante en muchos casos, para un adecuado consejo
genético. La supervivencia de los pacientes que superan la
etapa neonatal es mayor del 80% a los 10 afios de edad, si
bien la enfermedad renal terminal alcanza, aproximadamente,
al 30-70% entre los 5 y los 15 afios y la afectacion hepatica se
produce en todos los casos, pudiendo condicionar la aparicion
de colangitis de repeticion, hipertension portal y sus compli-
caciones, pudiendo abocar al paciente a un trasplante renal,
hepatico o hepatorrenal. Por ello, los esfuerzos terapéuticos
deberian dirigirse a tratar de evitar o, por lo menos, retrasar
esta situacion asi como en la bisqueda de nuevas terapias que
consigan alterar la historia natural de la enfermedad. Mientras
tanto, es fundamental el manejo multidisciplinar, coordinado
entre todos los profesionales, evitando el exceso de visitas o
exploraciones repetidas, y facilitando asi un desarrollo per-
sonal y familiar lo mas normalizado posible.
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RESUMEN

Introduccion. El pancreatoblastoma (PB) es un tumor
pancredtico, embrionario, maligno. Debido a su rareza, no
existe un criterio undnime con respecto al tratamiento. Pre-
sentamos un caso de diagndstico prenatal.

Caso clinico. Recién nacido con diagnostico prenatal de
tumoracion epigdstrica. Al ingreso, se palpa una masa en
epigastrio que en ecografia presenta un aspecto quistico. Los
marcadores tumorales BHCG, CEA, CA, alfa-fetoproteina
son: negativos, asi como: TC, RM y mapa 6seo. Mediante
laparotomia, se extirpa una masa quistica situada en la cola
del pancreas. Estudios histopatoldogico: PB.

Comentarios. Debido a su rareza, la mayoria de los
oncblogos no tienen experiencia en su tratamiento. No
realizamos ninguna quimioterapia, debido a su reseccion
completa y a que no hay un protocolo de quimioterapia
establecido.

Los pacientes con antecedente de PB presentan una
mayor tendencia a desarrollar nuevos tumores. En nuestro
paciente, después de 5 afios, no hemos comprobado la apa-
ricion de ningtin nuevo tumor.

Palabras clave: Tumor pancreatico; Pancreatoblastoma;
Alfa-fetoproteina.

ABSTRACT

Introduction. Pancreatoblastoma (PB) is a pancreatic
embryonic malignant tumor. Due to its rarity, there is no
unanimous opinion regarding treatment. We present a case
of prenatal diagnosis.
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Clinical case. A newborn with prenatal diagnosis of
epigastric tumor. At admission, a palpable epigastric mass
shows cystic appearance on echography. Tumor markers
BHCG, CEA, CA, and alpha-fetoprotein are negative, as
well as CT, MR, bone map, & PET-CT.

Through laparotomy, a cystic mass is excised from the
tail of the pancreas. Histopathological studies: PB.

Comments. Because of its clinical rarity, the majority
of oncologists do not have experience of its treatment.
We do not perform any chemotherapy, due to complete
resection and also because of lack of established treatment
protocol.

Patients with a history of PB presents a greater tendency
to develop new tumors. After 5 years we have not verified
the emergence of any new tumor in our patient.

Key words: Pancreatic tumor; Pancreatoblastoma; Alpha-
fetoprotein.

INTRODUCCION

El pancreatoblastoma (PB) es un tumor pancredtico, de
origen embrionario, maligno, excepcional, representa el
0,5% de todos los tumores pancredticos no endocrinos(1:2),
Segtin Chisholm y cols., existen unos 200 casos publicados®.
La edad media de aparicion es alrededor de los § afios(!-3) y,
segun Ruol M y cols., solo existen publicados 15 casos en
pacientes menores de 3 meses®).

Debido a su rareza, no existen criterios aceptados sobre
pauta de estudio y tratamiento, especialmente en menores
de 3 meses. Ante la falta de experiencia, el PB ha sido el
primer tumor estudiado por el grupo cooperativo deno-
minado EXPeRT —-European cooperative study group for
paediatric rare tumors— formado por oncologos de Italia,
Francia, Reino Unido, Polonia y Alemania, y solamente
han encontrado 20 casos, en un periodo de estudio de 10
anos(b.
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FIGURA 1. Ecografia abdominal: tumoracion anecoica y bien de-
limitada, de unos 5 x 4 cm de didmetro aproximadamente, situada
a nivel de la region epigdstrica.

CASO CLINICO

Varén, 4 dias de vida, diagnosticado en la 30* semana
de gestacion de tumoracion intraabdominal de 2 ecm de dia-
metro, en epigastrio.

Antecedentes familiares: el abuelo paterno presentd un
carcinoma pancreatico.

Al ingreso, se palpa una masa de 4-5 cm en epigastrio,
movible. En ecografia del abdomen (Fig. 1) se observa una
tumoracion epigdstrica de aspecto, predominantemente,
quistico (anecoica y bien delimitada), de unos 5 x 4 cm de
didmetro, que parece rechazar hacia delante el estomago,
también se identifica otra imagen quistica, adyacente a la
anterior, sin calcificaciones.

Los marcadores tumorales BHCG, CEA, CA, alfa-feto-
proteina son: negativos y en las pruebas de TC, RM y mapa
0seo, no se observa extension del proceso.

Con el diagnostico de posible quiste del mesenterio,
duplicidad intestinal, linfangioma, etc., se realiza una la-
parotomia, observando una masa quistica de 5-7 cm de
didmetro (Fig. 2) situada en la cola del pancreas, amari-
llenta, en cuya parte inferior presenta varias tumoracio-
nes quisticas, duras, solidas; se realiza exéresis completa
y puncion del liquido. La bioquimica del liquido muestra
un aumento de las cifras de LDH y de hematies. Estudios
histopatoldgico: PB.

Debido a que la tumoracidon fue extirpada completa-
mente, a que en las pruebas de imagen no se observaban
metastasis y que no existia unanimidad sobre el tratamiento
oncoldgico a seguir, se decidi6 no aplicar ningtin tratamiento
farmacologico y controlar evolutivamente. El paciente ha
evolucionado favorablemente y, después de 5 afios, todos
los controles son normales.

VoL. 72 N°1, 2016

T -

FIGURA 3. Aspecto macroscopico de la tumoracion.

DISCUSION

Los PB han tenido confusién con respecto a su denomi-
nacion, conociéndose también como carcinoma infantil y
adenocarcinoma juvenil(-3),

Generalmente, no suele existir un antecedente familiar,
sin embargo, en nuestro caso, un abuelo paterno tuvo un
carcinoma pancredtico, por lo que es posible que, en algunos
casos, pueda existir un componente genético. La mayoria de
los PB son tumores aislados pero, sin embargo, se han obser-
vado en pacientes con sindrome de Beckwith-Wiedemann,
poliposis familiar, Cushing y de secrecién inadecuada de
hormona antidiurética®.

Son mds frecuentes en varones, con una edad media de
4 afios, pero también se ha observado intrattero y en la
edad adulta®”.

Segtin Chisholm y cols.®) solo existen publicados 4 casos
de diagnostico prenatal, teniendo unas serie de caracteristicas
con respecto a los PB de diagndstico posterior. Los PB se han
observado en ecoprenatales a las 20* semanas de gestacion,
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aunque la mayoria se han diagnosticado a partir de la 30*
semana; intrautero se ha comprobado que presentan un cre-
cimiento lento y progresivo, asi en nuestro paciente, ecogra-
ficamente pas6 de 2 cm prenatal a 5 cm neonatal, aunque de
forma excepcional pueden ocupar pricticamente la cavidad
abdominal, provocando un hidramnios'S). Al ser un diagnéstico
mds temprano, no se ha observado que presenten metastasis en
el momento del diagndstico, como ocurrid en nuestro caso®5),

Esta tendencia al crecimiento lento también se ha com-
probado en nifios mayores, con un tamaiio variable en el
momento del diagndstico, pudiendo llegar a 20 ¢cm de did-
metro y 2,5 kg0,

Los PB pueden desarrollarse en las diferentes partes del
pancreas, con mayor frecuencia en la cabeza®9), asi como,
en tejido pancredtico ectopico(®?).,

Los PB generalmente suelen ser asintomaticos, o pre-
sentar sintomas inespecificos: dolor abdominal, anorexia,
pérdida de peso, hallazgo ocasional mediante palpacion de
una masa en epigastrio, etc., pero, a veces, pueden mani-
festarse por ictericia obstructiva y también pueden originar
obstruccion y hemorragia intestinal(:69.10),

Entre los marcadores tumorales, la alfa-fetoproteina es
el més utilizado para indicar la actividad del tumor®.19, sin
embargo, debido a que suele estar elevada en recién nacidos,
su valor es mas limitado(); en nuestro paciente, los valores
de alfa-fetoproteina estaban dentro de la normalidad, y tam-
poco se detectd en el liquido de la puncion intratumoral.

En casos de aumento, se utiliza como control evolutivo
post-tratamiento; en casos favorables, disminuyen de forma
progresiva(246.10),

Generalmente, se ha observado que las cifras de alfa-
fetoproteina son mayores cuanto mas grande es el tamafio
del tumor, si bien, se han comprobado cifras normales en
PB de 11 ¢cm de diametro(1% y con rotura espontdnea en
cavidad abdominal®.

Para una mayor confusion, en algunos casos, las cifras
de alfa-fetoproteina pueden ser normales antes de la inter-
vencion, sobre todo, en pacientes de edad preescolar(348.10)
y también se han visto cifras normales en pacientes con
metastasis>6.10),

Por lo que el valor de la alfa-fetoproteina solamente tiene
un valor orientativo en algunos casos*10),

Otros marcadores, como amilasa, ferritina, alfa-1 an-
titripsina, han sido normales, solo hemos observado un
aumento de LDH en sangre y en el liquido intratumoral.

En las diferentes pruebas realizadas, no hemos visto me-
tastasis, sin embargo, el 15-30% de los pacientes presentan
metdstasis en el momento del diagndstico(l46-9),

El tratamiento quirtrgico estd condicionado por el tama-
fio, localizacion y extension del tumor. Debido a la rareza
del tumor, la mayoria de los oncdlogos no tienen experien-
cia en el tratamiento de estos tumores; se considera que su
exéresis completa es el tratamiento de eleccion. En casos de
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no poder realizar una exéresis completa, es preciso afiadir
quimioterapial®10),

En nuestro paciente no realizamos ninguna quimiotera-
pia, debido a su reseccion completa, a que los PB suelen ser
menos agresivos en los RN y a que no hay un protocolo de
quimioterapia establecido10),

EI PB es un tumor quimiosensible, utilizindose en ca-
sos de tumores no resecables, en pacientes con metastasis
o en casos de recidivas, pero no existe un protocolo espe-
cificol26710, por lo que se suele utilizar una quimioterapia
similar a la utilizada en los hepatoblastomas, debido a que
ambos tumores presentan algunos genes similares. También,
se puede utilizar radioterapial:28 en caso de tumores no
resecables que no responden a la quimioterapia, si bien,
su indicacion esta muy limitada, debido a la edad de los
pacientes. Actualmente la supervivencia es del 80%.

Los pacientes con antecedentes de PB presentan una
mayor tendencia a desarrollar nuevos tumores de origen
embrionario como neuroblastoma, tumor de Wilms y hepa-
toblastoma‘-+8) por lo que precisan un seguimiento evolutivo
a muy largo plazo. En nuestro paciente, después de 5 afos,
no hemos comprobado la aparicién de ningtin nuevo tumor,
por lo que seguimos con controles periddicos.
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RESUMEN

Introduccion. Dentro de los trastornos funcionales vesi-
cales de vaciado o disfunciones miccionales, uno de los mas
conocidos es el sindrome de Allen-Hinman, considerado
como un proceso adquirido. Recientemente, se han descri-
to varios casos de aparicion congénita, por lo que es una
patologia muy poco conocida, originando graves errores
diagnoésticos y terapéuticos.

Caso clinico. Nifia de 15 afios de edad, controlada desde
el nacimiento por presentar una gran distension abdominal,
evacuando 400 ml de orina; siendo los estudios realizados
compatibles con vejiga neurdgena no neurogénica congénita
(VNNN). Mediante el tratamiento médico y sondajes vesica-
les intermitentes, se ha conseguido que no exista afectacion
renal.

Conclusiones. Consideramos que la VNNN congénita
es excepcional. Gracias al tratamiento seguido, se ha logra-
do que no exista afectacion renal, y ninguna complicacion.
Desde hace unos 5 afios, a veces, presenta deseos de miccion,
que no se acompafia de la misma, por lo que debemos seguir
realizando un control evolutivo preciso.

Palabras clave: Vejiga neurdgena no neurogénica; Disfuncion
vesical; Disfuncion vesical congénita de vaciado.

ABSTRACT

Introduction. The Allen-Hinman syndrome, considered
being a adquired process, is one of the best known within
funtional disorders of emptying, or voiding dysfunctions.
Recently, several cases describing a congenital apperance
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has been seen. It is a very little-known pathology, resulting
in serious diagnostical and therapeutical errors.

Clinical case. A 15 year old girl, known since birth to
present a great abdominal distension, removing 400 ml of
urine; realizing through studies a compatibility with conge-
nital non-neurogenic neurogenic bladder. Medical treatment
and intermittent catheterization has come to show no renal
involvement or any complications with the treatment.

Conclusions. We consider that congenital VNNN is ex-
ceptional. Thanks to continued treatment, we have come to
conclude there being no renal involvement as well as any
complications with the treatment. During the last five years
she has occasionally presented the desire to urinate, both
by day time and night time, without urination following.
Not knowing if it can be a future-related bladder, we have
to secure a evolutionary control.

Key words: Non-neurogenic neurogénic bladder; Bladder
dysfunction; Congenital elimination dysfunction.

INTRODUCCION

Los trastornos funcionales vesicales de vaciado o disfun-
ciones miccionales consisten en una falta de coordinacion
entre la contraccion del detrusor y la relajacion del esfinter
externo, considerandose un proceso adquirido-3). Reciente-
mente, se han descrito varios casos de aparicion congénita,
por lo que es una patologia muy poco conocida, originando
graves errores diagndsticos y terapéuticos3),

CASO CLINICO

Nina de 15 afios de edad, con ecografia prenatal normal,
que ingresa a los 4 dias de vida, con una gran distension abdo-
minal a la exploracion y en radiografia del abdomen (Fig. 1) se
observa un efecto masa, correspondiente a una megavejiga de
la que se evactian 400 ml de orina. En ecografia del abdomen
se observa una ureterohidronefrosis bilateral. En la urografia
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FIGURA 1. Rx abdomen neonatal: distension abdominal, distribu-
cion anémala del aire, vejiga dilatada ocupando el hemiabdomen
inferior.

se observa dilatacion de ambas pelvis y en CUMS se visualiza
una gran vejiga de bordes irregulares, pequenos diverticulos
y uretra en peonza (Fig. 2). En la cistoscopia, se descarta un
proceso obstructivo y se observa una vejiga de lucha. Estudio
neuroldgico, Rx y RM de columna lumbosacra, normales.

En estudio urodindmico (Fig. 3) se comprueba un patrén
de vejiga hiperrefléxica por lo que se comienza tratamiento
con oxibutinina y sondaje vesical intermitente (SVI). En estos
15 afios, solo ha tenido tratamiento antibidtico profilactico
durante el primer afio de vida y ha padecido 2-3 ITUs, sin
fiebre, no presenta incontinencia urinaria y realiza deposi-
ciones voluntarias, diarias, normales, sin encopresis.

Durante estos 15 afios, se han realizado ecografias de
abdomen cada 6 meses, no observando dilatacion de vias
urinarias. Asimismo, cada afio, se le ha practicado un estudio
urodindmico, con y sin medicacion. La paciente, desde hace
varios afios, se practica autosondajes, siendo bien tolerados.
Desde hace unos 5 afios, a veces, presenta deseos de miccion,
tanto durante el dia como por la noche, pero no se acom-
pafian de emision de orina.

DISCUSION

Segun la terminologia de la Sociedad Internacional de
Continencia, la vejiga neurdgena no neurogénica (VNNN)
consiste en una disfuncion de vaciado vesical, consideran-
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FIGURA 2. CUMS: vejiga con bordes irregulares, pseudodiverti-
culo derecho, uretra en peonza.

dose como un proceso adquirido(!-3), hasta que Al Mosawi)
publicé varios casos en lactantes, 3 de los cuales tenian
dilatacion urinaria prenatal y, posteriormente, Chaouadi y
cols.® publicaron un grupo de 11 pacientes con dilatacion
urinaria prenatal, secundaria a trastornos congénitos de
eliminacion®:9),

La VNNN comprende un amplio espectro de presen-
taciones, y cada vez se da mas importancia a los hallazgos
intratteros o en lactantes de dilatacion de las vias urinarias,
sin embargo, que cada paciente presenta una serie de par-
ticularidades-5).

Segtin Leclair y Héloury® existen 3 subgrupos de VNNN:
1. VNNN adquirida, descrita por Allen-Hinman, suele apa-

recer después del control de esfinteres y esta relacionado

con trastornos familiares o abusos sexuales23).
2. VNNN diagnosticada antes del control de esfinteres,
aunque no se sabe si tiene también un origen congénito.
3. VNNN congénita (VNNNC), diagnosticada prenatal

o neonatalmente, al que corresponde nuestra paciente.

Segun la revision bibliografica consultada, solo hemos

encontrado 16 pacientes publicados).

La VNNNC es una de las formas mds graves de disfun-
cion de vaciado, pudiendo originar deterioro importante,
tanto del tracto urinario superior como del inferior, similar
a los observados en una vejiga neurdgena®-),
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No se conoce la etiologia de la VNNNC, se ha conside-
rado que podria ser secundaria a alteraciones de la médula
o de sus terminaciones nerviosas, sin embargo, Chaouadi y
cols. consideran que podrian ser secundaria a alteraciones
de los nicleos pontinos cerebrales®).

En algunos casos, se cree que podria tener un origen
genético, pues se ha observado en pacientes con sindrome de
Down, de Ochoa o de Golabi Rosen®9). En nuestra paciente,
su padre precis6 sondajes vesicales durante el primer afio de
vida, si bien, no sabemos por qué los necesitd, y la madre y
un hermano padecen una neurofibromatosis, por lo que es
posible que exista algin componente genético.

No hemos encontrado patologia asociada, sin embargo,
puede ir asociada a anomalias craneales, cerebrales, faciales,
cardiacas y malformaciones anorectales3:4).

Clinicamente, nuestra paciente presentd un gran globo
vesical, pero también puede aparecer como sepsis neonatal,
reflujo vésico-ureteral de IV-V° neonatal y displasia renal
bilateral con insuficiencia renal-5),

Debido a que es una patologia excepcional, es poco co-
nocida, por lo que la mayoria de los pacientes han tenido
un diagndstico neonatal erréneo, sufriendo intervenciones
quirdrgicas que han fracasado y precisado nuevas interven-
ciones3-).

Nuestra paciente siempre ha defecado de una manera
espontanea, mientras que en otros pacientes puede asociarse
estrefimiento y encopresis35),

En los casos publicados?5) no describen una evolucion
tan larga, controlada médicamente y, ademds, cada pacien-
te se comporta de una manera diferente; en nuestro caso,
gracias al tratamiento realizado hemos conseguido unas
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vejiga hiperrefléxica.

presiones intravesicales dentro de los limites normales, con-
tinencia, y no existe afectacion renal. Sorprendentemente,
nuestra paciente, desde hace unos 5-6 afios presenta, a veces,
deseos de miccion, tanto durante el dia como por la noche,
que no se acompafian de miccion espontanea. No sabemos
a qué se debe este cambio y tampoco cual serd la evolucion
en el futuro.

Desde el momento del diagndstico, ha estado en tra-
tamiento con oxibutinina y SVI, siendo muy bien tolera-
dos. En 3 ocasiones, se han practicado varias sesiones de
biofeedback, no observando ninguna mejoria. No hemos
precisado otros tipos de tratamientos utilizados235).

Consideramos que la VNNN congénita es excepcional,
existiendo muy pocos casos publicados. Gracias al trata-
miento, se ha logrado que no exista afectacion renal.
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RESUMEN

Se presenta el caso de un var6n prematuro y con car-
diopatia congénita de 4 meses de edad que presentaba unas
bronquiolitis y conjuntivitis causadas por el Metapneu-
movirus humano. El virus se detecto tanto en el aspirado
nasofaringeo como en la secrecion conjuntival. Debido a la
rareza de esta entidad, se revisa la literatura correspondiente
a esta entidad.

Palabras clave: Metapneumovirus humano; Conjuntivitis;
Epidemiologia.

ABSTRACT

A premature male with congenital heart disease and 4
months of age had a bronchiolitis and conjunctivitis caused
by human metapneumovirus. The virus was detected in both
the nasopharyngeal aspirate as conjunctival secretion. Becau-
se of the rarity of this entity we reviewed scientific literature.

Key words: Human Metapneumovirus; Conjunctivitis; Epi-
demiology.

INTRODUCCION

El Metapneumovirus humano (MPVh) fue descrito por
primera vez en 2001 en aspirados nasofaringeos de nifos
con una infeccion aguda del tracto respiratorio(12). Estu-
dios posteriores han demostrado que es un virus bastante
frecuente entre los causantes de infecciones respiratorias
agudas, tanto del tracto respiratorio superior como inferior y
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que se distribuye a nivel mundial con prevalencias variables
dependiendo de la edad, época del afio y zona geografica
considerada(®-2.

Aungque las infecciones respiratorias agudas son su prin-
cipal patologia, el MPVh también se ha descrito en casos
de rinitis y otitis media, asociados al cuadro respiratorio.
La conjuntivitis, aunque descrita como acompaiiante al
cuadro catarral, no parece ser una entidad muy frecuente
0, al menos, en pocos casos se establece su etiologia viral
definitiva®. Por ello describimos un caso de un paciente con
bronquiolitis y conjuntivitis, en el que se pudo detectar la
presencia del MPVh.

CASO CLINICO

Var6n de 4 meses de edad que acude procedente de
otro centro hospitalario, diagnosticado de bronquiolitis
por MPVh. El motivo de su ingreso es un cuadro res-
piratorio agravado por sus antecedentes de cardiopatia
intervenida, prematuridad y membrana hialina. Acude a
Urgencias con fiebre de 38,5°C, tos y malestar general de
12 horas de evolucion. Habia disminucion de las tomas
y cierto grado de irritabilidad; no habia presentado ni
nduseas, ni vomitos ni diarrea. La analitica mostrd 5.650
leucocitos/mcl (3.100 neutréfilos/mel y 1.970 linfocitos/
mcl), hemoglobina de 8,71 g/dl, plaquetas 229.000/mcl;
el resto de las determinaciones estaban dentro del rango
de normalidad.

El paciente fue ingresado en la unidad de cuidados in-
tensivos neonatal donde fue tratado con medidas de sopor-
te vital y amoxiclina/acido clavulanico. A las 24 horas del
ingreso se detecto la presencia de una secrecion amarillenta
no purulenta en el ojo derecho. No se asociaba ni a lagrimeo
ni a edema. Se realizaron lavados con suero fisioldgico de
ambos 0jos. La conjuntivitis mejord y a los 4 dias ya no se
observaba la secrecion conjuntival. El paciente evoluciond
bien, pero lentamente, de su bronquiolitis y fue dado de alta
a los 10 dias del ingreso.
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Durante su estancia hospitalaria se le tomaron hemocul-
tivos, coprocultivos y muestras respiratorias (aspirados naso-
faringeos), asi como una muestra de la secrecion conjuntival.
La muestra respiratoria y la conjuntival fueron sometidas a
la deteccion de los virus respiratorios mediante una técnica
comercial de amplificacion multiple (Anyplex RV16; See-
gen, Corea del Sur). Todas las muestras fueron negativas
a excepcion de los aspirados nasofaringeos y la secrecion
conjuntival, que fueron positivos a MPVh. Se establecio el
diagnostico definitivo de bronquiolitis y conjuntivitis cau-
sados por el MPVh.

DISCUSION

El MPVh fue descrito inicialmente como un virus cau-
sante de patologia respiratoria de predominio en la edad
pediatrica. Dentro del cuadro respiratorio, se han observado
multiples manifestaciones clinicas que van desde la bron-
quiolitis a la faringitis o rinitis. Por ello, es un virus cuya
patologia depende mucho de la edad y madurez pulmonar
del paciente infectado(1:2),

Dentro de esta amplia patologia respiratoria, podriamos
incluir la conjuntivitis aguda. Aunque es una entidad que se
considera asociada a la infeccion aguda por el MPVs, estd
muy poco descrita en la literatura. Asi Kahn®), en su revision,
tan solo comunica que esta entidad puede aparecer entre el
1-5% de los casos.

En un estudio realizado por Reina y cols.®) en 32 casos
de infeccion respiratoria aguda no observo ningtin caso de
conjuntivitis aunque si de otitis media. Por su parte, Frey-
mouth y cols.® han comunicado en una serie de 19 casos
con etiologia viral demostrada que solo un paciente (5,2%)
presentaba una conjuntivitis clinicamente evidente. Del mis-
mo modo, Williams y cols.®), en un andlisis clinico de 118
casos de infeccion respiratoria aguda causada por el MPVh
detectaron un 3% de pacientes con conjuntivitis clinica.
Hay que destacar que un estudio de tan solo 11 casos rea-
lizado en Argentina aporta 2 casos de conjuntivitis (18 %),
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evidentemente esta cifra solo representa el bajo niimero de
casos analizados(®).

En todos los estudios la conjuntivitis es solo clinica, es
decir, secrecion conjuntival, epifora, enrojecimiento, sin de-
teccion de la presencia del virus en esta zona. En nuestro
caso, se detectd la presencia del genoma viral en la secrecion
conjuntival, lo cual confirma su participacion patologica en
la misma. Es posible que la conjuntivitis fuera secundaria a
la bronquiolitis como consecuencia de la autoinoculacion,
con los dedos, a partir de las secreciones respiratorias. Otra
posibilidad es que el MPVh originalmente utilizara la con-
juntiva como puerta de entrada para luego pasar al tracto
respiratorio, tal y como se ha descrito para el virus respi-
ratorio sincitial @,
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RESUMEN

Presentamos un caso de hematocolpos debido a himen
imperforado, diagnosticado en paciente de 12 afios que es
remitida al Servicio de Urgencias por lumbalgia mecanica
de 2 semanas de duracion sin mejoria a pesar de trata-
miento con antiinflamatorios no esteroideos y relajantes
musculares. La paciente presentaba dolor lumbar intenso
que interferia en el descanso nocturno, sin antecedente trau-
matico previo, y asociaba las ultimas 24 horas dificultad
para realizar miccion. Una anamnesis y exploracion fisica
detallada son suficientes para diagnosticar una patologia
que, aunque poco frecuente, tiene un tratamiento quirdr-
gico sencillo y cuyo diagndstico puede evitar multitud de
examenes complementarios y tratamientos farmacoldgicos
innecesarios.

Palabras clave: Himen imperforado; Hematocolpos; Lum-
balgia; Masa abdominal.

ABSTRACT

We present a case of hematocolpos due to an imperfo-
rate himen, diagnosed in a 12 years old patient who was
referred to the Emergency Service because of a two weeks
duration mechanic lumbago which did not improve despi-
te the treatment with NSAIDs and muscle relaxants. The
patient had severe low back pain that interfered with the
night rest, with no previous history of trauma, and in the
last 24 hours, also presented difficulty in urination. The
study of the medical records and a physical exploration
were enough to diagnose a pathology that, although rare,
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has a simple surgical treatment and whose diagnosis can
prevent many complementary exams and unnecessary drug
treatments.

Key words: Imperforate hymen; Hematocolpos; Low back
pain; Abdominal mass.

INTRODUCCION

El himen imperforado representa la malformacion va-
ginal mas frecuente, con una incidencia de 1/2.000 mu-
jeres. En la mayoria de los casos las pacientes permanecen
asintomaticas hasta la pubertad, momento en que se suele
diagnosticar. La manifestacion clinica mas frecuente es el
dolor abdominal ciclico sin sangrado genital asociado. En
ocasiones se pueden encontrar signos caracteristicos como
la distension vaginal por la sangre menstrual acumulada (he-
matocolpos), que puede ocasionar retencion a nivel uterino
(hematometra) e incluso flujo retrégrado hacia las trompas
(hematosalpinx) y cavidad abdominal®.

CASO CLINICO

Se trata de una paciente mujer de 12 afios de edad que
es remitida desde su centro de salud al Servicio de Urgen-
cias de un hospital de 2° nivel asistencial para realizacion
de una radiografia de columna lumbar, por presentar lum-
balgia intensa de 15 dias de evolucién sin mejoria a pesar
del tratamiento con AINEs y relajantes musculares. La
paciente refiere dolor continuo que no mejora en reposo,
interfiere en el descanso nocturno y ha ido aumentando
en intensidad progresivamente asociando, ademas, difi-
cultad para realizar miccion en las dltimas 24 horas. No
refiere ningtin antecedente traumatico previo. Se encuentra
afebril, sin vomitos, pérdida de peso ni hiporexia. Refie-
re, ademas, historia de dolor abdominal intermitente los
meses previos, asociado a estrefiimiento ocasional. No ha
presentado la menarquia.
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FIGURA 1. Imagen de himen imperforado a la exploracion genital:
protusion violdcea a tension que abomba entre los labios menores.

En la exploracion fisica destaca palidez cutdnea y afec-
tacion del estado general por el dolor intenso, con adecua-
da perfusion periférica y sin hallazgos en la auscultacion
cardiopulmonar. En la exploracion abdominal se objetiva
globo vesical con molestia a la palpacion en hipogastrio y
sensacion de masa a dicho nivel, sin signos de irritacion pe-
ritoneal. La sucusion renal bilateral es negativa. Se objetiva
estadio puberal 3-4 de Tanner, con telarquia 3, axilarquia
3, y pubarquia 4. Dado el estadio puberal avanzado, la
amenorrea primaria y la masa pélvica en la exploracion
abdominal, se sospecha posible hematocolpos, y se realiza
exploracion genital, objetivando protusion violacea a través
de introito vaginal, a tension, que abomba entre los labios
menores (Fig. 1). Se procede a sondaje vesical en urgencias
para aliviar globo vesical, y se contacta con ginecologia ante
la sospecha diagnéstica de himen imperforado.

Es valorada por ginecdlogo de guardia que, tras explo-
racion genital, confirma el diagnostico realizando, ademas,
ecografia abdominal que muestra titero muy aumentado
de tamafio (170 x 73 x 80 mm) lleno de contenido de
aspecto hematico, que comunica con vagina, igualmente
ocupada por contenido de similares caracteristicas (Fig.
2). No se evidencia liquido libre y los anejos son aparen-
temente normales.

Se ingresa tras extraccion de analitica de sangre y preope-
ratorio, que no muestra alteraciones significativas y se lleva
a quir6fano para himenotomia bajo anestesia general, reali-
zandose incision en cruz con drenaje de abundante cantidad
de sangre densa oscura y posterior sutura en corona para
mantener orificio permeable.

Tras intervencion quirtrgica, presenta gran mejoria del
estado general con desaparicion del dolor, y puede ser dada
de alta a las 24 horas de su ingreso.
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FIGURA 2. Ecografia abdominal: itero muy aumentado de tama-
fio (170 x 73 x 80 mm) lleno de contenido de aspecto hematico.

DISCUSION

El himen es una estructura membranosa que resulta de
la separacion entre los bulbos sinovaginales y el seno uro-
genital. Por lo general, presenta perforaciones poco antes o
después del nacimiento, permitiendo asi la conexién de la
vagina con el exterior. El himen imperforado se debe a un
defecto en el desarrollo embrioldgico por el cual no tiene
lugar esta canalizacion. Representa la malformacion vaginal
mds frecuente, con una incidencia de 1/2.000 mujeres. La
mayoria son esporadicos, aunque se han descrito algunos
casos con cierta agregacion familiar®),

La mayor parte se diagnostican durante la pubertad,
siendo infrecuente su diagnostico durante la infancia o el
periodo neonatal. Su presentacion clinica es muy variable.
Generalmente suele cursar con dolor abdominal de tipo cicli-
co en ausencia de sangrado vaginal en pacientes que atun no
han tenido la menarquia®. En ocasiones, puede acompaniarse
de escasos sangrados por la presencia de microperforaciones
himeneales, lo cual podria hacer descartar inicialmente esta
entidad ante aparente menarquia y retrasar su diagnostico.

Con el inicio de los ciclos menstruales, la falta de cone-
xion entre la vagina y el exterior provoca en esta el acimulo
de la sangre proveniente de la descamacion endometrial.
Dicho hematocolpos puede ocasionar gran distension a este
nivel, llegando incluso a palparse como una masa abdomi-
nal. Esta retencion hematica puede encontrarse también en
el interior del ttero (hematometra) e, incluso, continuar
retrogradamente hacia las trompas de Falopio (hematosal-
pinx) y cavidad abdominal, lo que esta descrito como un
posible factor de riesgo para desarrollar endometriosis en
un futuro®), Otros sintomas secundarios al efecto masa del
hematocolpos son la dificultad para la miccion y el estrefii-
miento!®), como referia nuestra paciente.

El diagnostico se basa, fundamentalmente, en la anam-
nesis y la exploracion fisica. En la exploracion abdominal
se puede palpar una masa hipogdstrica en los casos mas
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severos. En ocasiones es suficiente para el diagnostico la ins-
peccion de genitales externos, donde a menudo se visualiza
un abultamiento de color marrén-violdceo con una membra-
na himeneal tensa en introito vaginal. En el examen rectal
bimanual se puede detectar el hematocolpos como masa
pélvica de consistencia elastica. Las pruebas complementa-
rias, en especial la ecografia, nos pueden ayudar a descartar
otras causas de dolor abdominal. En ella el hematocolpos
se traduce como una masa con ecogenicidad sugerente de
contenido hematico. También es caracteristica la ocupacion
de la cavidad endometrial por abundante material de ecoge-
nicidad mixta y la dilatacién de las trompas con morfologia
arrosariada. Ademas, la ecografia permite descartar otras
malformaciones genitourinarias asociadas”. Los estudios
analiticos no suelen aportar ningtin dato al diagnéstico.

La variedad e inespecificidad de los sintomas iniciales
conlleva la realizacion de pruebas complementarias y tra-
tamientos innecesarios, siendo pacientes diagnosticadas fre-
cuentemente de dolor abdominal inespecifico o estrefiimiento
funcional, entre otros, y que reciben tratamiento analgésico,
antiinflamatorio y laxantes u osmoéticos®?). El diagndstico
diferencial con otros procesos de origen ginecoldgico ha-
bria que considerarlo, en primer lugar, con otras anomalias
anatdmicas genitales como los septos o tabiques vaginales,
las adhesiones de labios vulvares y la agenesia vaginal. Los
quistes de ovario pueden dar una imagen ecografica muy
similar a la del hematocolpos, lo cual puede confundir en
la orientacion diagnéstica.

Una vez diagnosticado, el tratamiento de eleccion en el
himen imperforado es quirtrgico(!?. Como la mayor parte de
los casos ocurren en la adolescencia, una vez que ya se han ins-
taurado los sintomas, la reparacion se realiza en el momento
del diagnéstico. Se puede optar por una actitud expectante en
los casos asintomaticos en edades tempranas, y programar la
cirugia durante la pubertad y antes de la menarquia, cuando
los tejidos empiezan a estar estrogenizados, lo cual puede
ayudar a la reparacion y cicatrizacion quirtrgicas. La hime-
nectomia, por lo general, se realiza con incisiones en forma
de X o T invertida con posterior reseccion del tejido himeneal
sobrante, drenaje del hematocolpos y lavados vaginales.

Como conclusion, el himen imperforado es una patolo-
gia poco comun en la edad pediétrica, con una clinica muy
inespecifica y que, en la mayoria de ocasiones, comienza en
edad puberal, lo que hace que en el ambito de la Pediatria,
pueda estar infradiagnosticada o diagnosticada tardiamente
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tras un seguimiento prolongado de la paciente. Los facul-
tativos especialistas en Pediatria deberian tener presente la
posibilidad de dicho diagndstico ante nifias en pubertad y
que consultan por dolor abdominal, lumbar, estrenimiento u
otra sintomatologia similar, a pesar de tratarse de una clinica
frecuentemente referida con dicha edad y que, en la mayoria
de ocasiones, no conlleve patologia organica subyacente. Se
trata de una entidad que tiene tratamiento quirargico cu-
rativo, y que puede ser diagnosticada ficilmente con una
anamnesis detallada y una exploracion fisica completa que
incluya inspeccion de genitales externos, por lo que resulta
importante pensar en ella al plantearnos los diferentes diag-
nosticos diferenciales.
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RESUMEN

Se hace un recuerdo de la patogenia del asma, desde los
antecedentes familiares, y posibles diagndsticos de otros
procesos con sintomatologia similar. Esta revision se cen-
tra en la valoracidon y estudio de los episodios de disnea
causados por el ejercicio fisico, un hecho frecuente tanto
en pacientes asmdticos como en los que faltando las crisis
agudas de disnea, se diagnostican de bronquitis asmati-
forme. Se presenta un estudio de 40 pacientes de entre 7 y
18 afios de edad, todos ellos con antecedentes familiares
de alergia, de los que 23 fueron diagnosticados de asma y
los otros 17 de bronquitis asmatiforme. En todos constan
episodios de disnea causada por ejercicio fisico. Se efectud
prueba de provocacion con metacolina para conocer el gra-
do de hiperreactividad y también prueba de ejercicio fisico.
En los asmadticos la prueba de sobreesfuerzo fue positiva
en el 65,2% mientras que en el otro grupo fue en el 41,1%
de los bronquiticos. Se proponen las medidas terapéuticas
apropiadas.

Palabras clave: Asma; Bronquitis asmatiforme; Ejercicio
fisico; Prueba de sobreesfuerzo.

ABSTRACT

A review is made of the pathogeny of asthma from the
family histories and possible diagnoses of other processes
with similar symptoms. This review focuses on the eva-
luation and study of dyspnea episodes caused by physical
exercise, a frequent event in both asthmatic patients and
in those who, without acute dyspnea episodes, are diag-
nosed of asthmatiform bronchitis A study of 40 patients,
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aged 7 to 18 years, is presented. All had family histories
of allergy. Of these, 23 were diagnosed of asthma and 17
others of asthmatiform bronchitis. Episodes of dyspnea
caused by physical exercise was reported in all of them.
Methacholine challenge test to know the degree of hype-
rreactivity and a physical exercise test were performed.
The overexertion test was positive in 65.2% in the asth-
matic patients while in the other group it was 41.1% of
the bronchitic patients. Appropriate therapeutic measures
are proposed.

Key words: Asthma; Asthmatiform bronchitis; Physical exer-
cise; Over-exertion test.

INTRODUCCION

La patologia respiratoria comprende una amplia gama
de procesos que comparten una sintomatologia cuya valo-
racion, junto a otras caracteristicas (frecuencia, intensidad,
estacionalidad, ambiente, genética, etc.) debe servir para
precisar el diagnostico (Tabla 1). Entre todas, el asma es el
proceso mas frecuente, sobre todo en la edad infantil, cuyo
comienzo puede ser incluso antes de los dos afios. Por la
predisposicion atopica, no es infrecuente que se preceda de
otros procesos, como el eccema vy, sobre todo, rinitis. Sin
embargo, en un porcentaje no despreciable de pacientes,
no se conocen antecedentes familiares de alergia, al menos
de los padres, aunque parientes mas lejanos, (tios, abuelos)
pueden padecer algtn proceso de esta naturaleza, como se
comprob6 en el 39,13% de los nifios con asma en un estudio
previo, por lo que hay que atribuir el inicio del proceso a
otros factores(). Pueden haberse producido, por primera vez,
mutaciones genéticas, pero es mas probable que los agentes
exogenos sean los responsables de ese inicio. Las repetidas
infecciones viricas en los preescolares y los contaminantes
habituales en ciertos medios ambientales pueden originar la
hiperreactividad bronquial como consecuencia de la lesion
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TABLA 1. Sintomas traqueobronquiales comunes y procesos mas frecuentes.

Tos Sibilancias Disnea Expectoracion
Rinofaringitis Asma Asma Bronquitis cronica
Sinusitis Traqueobronquitis Bronquitis disneizante Bronquiectasias
Adenoiditis Cuerpo extrafio Bronquiolitis Neumonia

Tos ferina Mucoviscidosis Reflujo g-e Mucoviscidosis
Traqueobronquitis Bronquiectasia Alveolitis alérgica extrinseca Hemosiderosis
Laringitis Hemosiderosis Enfisema panacinar: déficit de 0. AT

Laringomalacia Adenopatias the Extra-Traqueobronquial:

Bronquitis Quistes pulmonares - Pleuritis

Asma S. inmovilidad ciliar - Neumonia

Bronquiectasias Enfisema lobular - Tuberculosis

Cuerpo extraio Fistula traqueoesofagica - Edema pulmonar

Reflujo gastroesofagico Bronquitis eosinofilica - Ete.

Inhalacion gases irritantes
Bronquitis eosinofilica
Psicogena

del epitelio, que facilitaria el paso de alergenos, sobre todo
cuando estos abunden en el entorno o sean particularmente
agresivos.

Desde un punto de vista clinico, el asma es una enferme-
dad cuya evolucion y prondstico favorable puede depender
de la precocidad del inicio del tratamiento que debe basarse
en la sintomatologia, patogenia (inflamacion) y en la etio-
logia alérgica (inmunoterapia). Sin embargo, determinados
casos v, sobre todo, cuando hay factores extrinsecos que
dificulten el control, la enfermedad puede prolongarse a lo
largo de toda la vida, de ahi que se haya considerado al asma
como una enfermedad cronica. En todo caso, la definicion
de asma es controvertida, dado que no hay unanimidad en
la valoracién de los sintomas ni del sustrato fisiopatoldgico.

Dadas las diferencias que se aprecian relacionadas con
la edad y los distintos desencadenantes que se conocen, se
intuye que existen distintos tipos de asma (fenotipos, endo-
tipos), pero en ningun caso hay que olvidar que la existencia
de hiperreactividad bronquial, por la que se desencadenan
las crisis de disnea que caracterizan el asma, es la base para
el correcto diagndstico, y cuya ausencia debe conducir a
otros diagnosticos con otros sintomas similares.

Ademds, en la patogenia del asma, la inflamacion juega
un papel decisivo, cuyo inicio puede ser precoz, tras las ci-
tadas infecciones viricas, tan comunes en los primeros afos,
como por los factores ambientales que pueden rodear al
nifio y, sobre todo, cuando el asma aparece tardiamente,
como ocurre con el asma ocupacional, por la exposicion a
elementos ambientales presentes en el lugar de trabajo. La
obstruccion parcial de las pequefias vias aéreas causada por
la inflamacion es responsable de los sintomas permanentes
del asma (sibilancias, disnea, tos, disminucion de la funcién
respiratoria) como podrd comprobarse en la curva espiro-

métrica (LFEV-LLFEMF,s.7).

64 F. Muioz Lopez

Igualmente, la aspirina y otros antiinflamatorios no es-
teroideos (AINEs) pueden desencadenar episodios de asma
por un mecanismo diferente: alteracion del metabolismo del
acido araquiddnico, por la accion de la fosfolipasa sobre los
fosfolipidos celulares.

DISNEA POR EJERCICIO FiSICO

Un hecho frecuente en estos pacientes es la aparicion de
episodios de dificultad respiratoria como consecuencia del
ejercicio fisico, que puede ocurrir tanto en aquellos diagnos-
ticados de asma como en los que, con sintomas similares, no
presentan hiperreactiviad bronquial, demostrable mediante
provocacion por metacolina o histamina®. Hay que tener en
cuenta que genéticamente se pueden transmitir, de una parte,
la predisposicion atdpica (IgE total y especifica, eosinofilia)
que puede ser la responsable de diversos procesos (rinitis,
conjuntivitis, urticaria, angioedema, eccema, alergia alimen-
taria, medicamentosa, anafilaxia) incluidos los respiratorios,
no asmaticos, como son la traqueobronquitis, bronquitis
eosinofilica u otras denominaciones y, de otra, los genes que
soportan la broncolabilidad (hiperreactividad) (Tabla 2)©).

No pocos de los pacientes con sintomas respiratorios
se quejan de padecer crisis de disnea cuando realizan algin
deporte, incluso deportistas de élite), lo que se denomina
“broncoconstriccion inducida por ejercicio”. El estudio de
estos casos requiere efectuar pruebas de sobreesfuerzo, sien-
do la més indicada en pasillo rodante, que obliga a un esfuer-
z0 establecido (velocidad, inclinacion del plano y tiempo).

Prueba de sobreesfuerzo

La duracidn de la carrera es de unos 5-6 minutos, a la ve-
locidad 9-10 km/m y una inclinacion del plano entre 5-10%.
Es conveniente disponer de un sistema de monitorizacion
que permita controlar la frecuencia cardiaca, debiendo de-
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TABLA 2. Cromosomas implicados en la funcién pulmonar y reaccion alérgica.

Fenotipo Cromosomas

Hiperreactividad bronquial
Funci6én pulmonar

1932

10925 - 1q21 - 431 - 4924 — 6p21 . 15q23 - 2q35 — 5q32 - 6p21 - 4931 - 533 - 624 - 4922 - 9q11

Eosinofilia 12924 - 3921 - 2q12 - 5931 - 2q34 - 5922 - 6p21 - 9p24 - 6p22 -
IgE total 1923 - 5q31-12q13
IgE especifica 11q13 - 13q14

TABLA 3. Valoracion de la broncolabilidad (N° de casos y %).

Prueba de sobreesfuerzo

FEV,110% FMF,5.75125% HRB (provocacion con metacolina)
Asma 15 (65,2%) 11 (47,8%) Baja: 7 Media: 8 Alta: 8
(30,4%) (34,7%) (34,7%)
Bronquitis asmatiforme 7 (41,1%) 51(29,4%) 13 (76,4%) 4(23,5%) 0

tenerse si el aumento es superior al 80% del valor inicial o
bien cuando se llegue a las 180 p/m.

Se efectia la espirometria forzada antes de iniciar la
prueba, 1 minuto después y luego cada 5 minutos hasta los
30 minutos, considerandose positiva si el FEV,y el FMFs 75
descienden por debajo del 10 y 25%, respectivamente, lo
que, en la mayoria de los casos, tiene lugar hacia los 10-15
minutos®).

Estd demostrado que, cuanto mas humedo y frio sea el
aire inspirado durante el ejercicio, mas probabilidad existe
de que, en sujetos afectos, se produzca la broncoconstric-
cion. Se estiman dos mecanismos por los que se desarrolla
el proceso. En ambos se considera la pérdida de agua por
evaporacion en la superficie de las vias aéreas. Segun Mac
Fadden (teoria térmica) primero se produce el enfriamiento
de las mucosas seguido de vasoconstriccion, hiperemia reac-
tiva, engrosamiento vascular, recalentamiento y edema que
conducen al estrechamiento de las vias aéreas(). La teoria
osmdtica de Anderson estima, primero, la deshidratacion en
la superficie bronquial, con un aumento de Na+, Cl,, Ca*+y
K+ que ocasionan el aumento de la osmolaridad, cambios en
el volumen celular, contraccion del musculo liso y edema(?.

Casos clinicos

En un total de 40 nifios de edades entre 8 y 18 afios,
con antecedentes familiares de diferentes procesos de causa
alérgica, que acudieron a la consulta por presentar repetidos
sintomas respiratorios, con frecuencia desencadenados por
gjercicio fisico, se efectud estudio alérgico y de la funcion
respiratoria. En la anamnesis de 17 de estos pacientes no
constaban episodios agudos de disnea, aunque s rinitis, tos,
respiracion silbante y disnea de esfuerzo, como sintomas
mas destacados. En los 23 restantes, ademas de estos sinto-
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mas, padecian repetidos episodios agudos de disnea, motivo
principal de la consulta.

En todos los casos, el estudio alergoldgico fue franca-
mente positivo (pruebas cutdneas, IgE total y especifica, eo-
sinofilia). La valoracion de la hiperreactiviad bronquial es
fundamental para establecer el diagndstico®). En todos los
pacientes se valord por la provocacion con metacolina, con-
siderandola normal o baja, cuando el descenso del 20% del
FEV, (PD20) requirié mds de 2.000 pg, media entre 1.000 y
2.000 pg y alta entre 500 y 1.000 pg'V. El diagndstico final
del grupo de 23 nifios fue de asma, mientras que, en los otros
17, al no existir episodios agudos de disnea, el diagnéstico
genérico fue de bronquitis asmatiforme, (también conocida
como bronquitis asmatica o bronquitis disneizante), con las
caracteristicas funcionales recogidas en la tabla 3, en la que
se aprecia un mayor porcentaje de hiperreactividad bron-
quial y de disnea por ejercicio en los diagnosticados de asma
(65,2%) que en los de bronquitis asmatiforme (41,1%).

COMENTARIOS

El diagnostico de los pacientes presentados se baso, sobre
todo, en la existencia de episodios agudos de disnea, tipicos
del asma. Sin embargo, en cuatro de los diagnosticados de
bronquitis asmatiforme se detectd hiperreactiviad bronquial
de escasa intensidad, sin que en la anamnesis constaran epi-
sodios de disnea, al menos en el momento del estudio, siendo
en todos los casos pacientes que llevaban bastante tiempo,
incluso afos, con los sintomas caracteristicos®-12),

En general, el tratamiento de estos pacientes, todos
con sintomas respiratorios habituales antes citados y con
antecedentes familiares de alergia, como es sabido, debe
ser sintomatico (broncodilatadores), patogénico (antiinfla-
matorios) y etiolégico (inmunoterapia), de acuerdo con las
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caracteristicas clinicas de cada caso. El uso diario de los dos
primeros ya puede prevenir la dificultad respiratoria por
ejercicio fisico, aunque en determinados casos es aconseja-
ble la administracion de broncodilatadores (B,-agonistas)
15-20 minutos antes del ejercicio, con el inconveniente de
que tienen un efecto taquicardizante, efecto que no poseen
los ya cldsicos protectores de membrana las cromonas (cro-
moglicato disédico y el nedocromil), cuyo efecto protector
al administrarlos antes del ejercicio estd demostrado(:13:14),
En todo caso, la repeticion de la prueba de ejercicio previa
inhalacion de alguno de estos protectores puede ser util para
confirmar su eficacia y seguridad.

CONCLUSIONES

La broncoconstriccion causada por ejercicio fisico es
un hecho frecuente, tanto en pacientes asmaticos como
en los diagnosticados de bronquitis asmatiforme, todos
ellos con antecedentes familiares de atopia. La prueba de
gjercicio es fundamental para confirmar la existencia de las
crisis de broncoespasmo por el ejercicio cuya recaida puede
prevenirse, de una parte, gracias al tratamiento bdsico del
proceso, que suele requerir antiinflamatorios y broncodila-
tadores pero, ademads, puede ser necesario administrar un
beta-mimético o una cromona antes del ejercicio.
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RESUMEN

En base a las caracteristicas familiares y cantidad de
alérgenos a que estaban sensibilizados, se comentan tres
grupos de nifios afectos de rinitis/asma, el primero de ellos
de entre 2 y 5 afios, edad en la que se inicié tratamiento
basico con inmunoterapia, y los otros dos, entre 5 y 8 afios
y de 8 a I8 afios, todos ellos con procesos similares cuyos
sintomas se habian manifestado con bastante anterioridad
pero que solo habian recibido tratamiento sintomatico o
antiinflamatorio. Se hace una revision de la necesidad del
inicio temprano de inmunoterapia en base a su principal
mecanismo por el que se modifica la reaccion inmunoldgica,
lograndose el equilibrio Th1/Th2 ya que en los pacientes
atopicos predomina la actividad de los linfocitos Th2, que
promueven la produccion de IgE especifica frente a los
alérgenos.

Palabras clave: Inmunoterapia; Rinitis; Asma; Linfocitos
Th1/Th2; Infancia; Preescolares.

ABSTRACT

Three groups of children affected by rhinitis/asthma are
reviewed based on the family characteristics and amount of
allergens they were sensitized to. The first group included
those between 2 and 5 years, age when basic treatment
with immunotherapy was initiated. The two remaining
groups included those between 5 and 8 years and 8 and 18
years, all with similar conditions whose symptoms had been
manifested sufficiently before but who had only received
symptomatic or anti-inflammatory treatment. A review is
made of the need for early onset of immunotherapy based
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on their principal mechanism by which the immunological
reaction is modified, achieving TH1/Th2 balance since the
activity of the Th2 lymphocytes that promote the allergen-
specific IgE production already predominates in the atopic
patients.

Key words: Inmunotherapy; Rhinitis; Asthma; Th1/Th2
lymphocytes; Infancy; Preschool children.

INTRODUCCION

Sin duda, en la primera infancia, la patologia respiratoria
es la mds prevalente en parte, como es bien sabido, por el
insuficiente desarrollo de la inmunidad, que favorece las
infecciones, sobre todo por el virus respiratorio sincitial o
los parainfluenza, adenovirus o rinovirus, ademds de condi-
cionantes genéticos). Sobre todo, en estos casos el ambiente
en que se desarrolla el nifio juega en papel primordial, por
la posibilidad de que se produzcan reacciones alérgicas, por
ejemplo, a epitelios animales o a pdlenes, causantes frecuen-
tes de la rinitis alérgica o del asma pero, ante todo, a los
dcaros, habituales en el polvo doméstico.

Como se sabe, no es infrecuente la reincidencia de estos
procesos en la primera infancia, por lo que es necesario tener
en consideracion las posibles causas de la reincidencia, que
cuando sobrepasan el segundo afio, una vez desarrollada
la inmunidad, es muy posible que existan otros factores,
especialmente genéticos, con la posibilidad de que hayan
otras manifestaciones que incluso pueden anteceder a las
respiratorias como es el eccema atdpico, presente ya en el
lactante. También, la rinitis persistente puede preceder al
asma o la bronquitis eosinofilica®3.

Ante esta variedad de procesos de posible causa alérgica,
se plantean siempre las posibilidades terapéuticas, incluidas
las que pueden prevenir las recaidas: antihistaminicos, en
caso de rinitis, o los broncodilatadores y/o antiinflamatorios
cuando persisten episodios de disnea o se mantienen o reinci-
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TABLA 1. Diferencias familiares y nimero de alérgenos entre los tres grupos de pacientes.

Antecedentes familiares

Cantidad de alérgenos implicados

N° Solo abuelos y/o | 1alérgeno 2 alérgenos 3 alérgenos 4 alérgenos
Edad scasos | Ninguno (%) Padres (%) tios (%) N°y (%) N°y (%) N°y (%) N°y (%)
2-5 afios 50 13 (26%) 22 (44%) 15 (30%) 29(58%) 14 (28%) 5 (10%) 2 (4%)
5-8 afios 30 14 (46,6%) 12 (40%) 4(13,3%) 14 (46,6%) 8 (26%) 6(20%) 2 (6,6%)
8-18 afios 30 14 (46,6%) 7 (23,33%) 9(30%) 10 (33,3%)) 13 (43,3%) 5 (16,6%) 2(6,6%)

den las sibilancias. En estos casos, el diagndstico rinitis alér-
gica y/o de asma es el mds probable y su tratamiento, ademas
de sintomatico o patogénico, siempre debe ser etioldgico,
combatiendo la disfuncion de la respuesta inmunitaria. Esto
solo se consigue mediante la inmunoterapia (IT), el Gnico
tratamiento con el que se puede conseguir la eliminacion del
proceso, lo que no se consigue con el tratamiento patogénico
(antiinflamatorios). Las dudas planteadas para la inmuno-
terapia se refieren, sobre todo, a la edad de inicio, aparte
de la via de administracion (subcutdnea o sublingual) y la
duracion, asuntos que corresponden al alerg6logo pediatra.

La mayor polémica planteada es la edad de inicio,
cuestionada en algunas publicaciones recientes que no la
consideran antes de los cinco afios*S). En ningtin caso esta
indicada la inmunoterapia antes de los dos afios, pero si
estd demostrada la eficacia, la tolerancia y los cambios de
la respuesta inmunitaria, cuando la IT se inicia entre los 2 y
§ afios, como admiten la mayoria de las publicaciones(¢-10),
El estudio alergoldgico, ademas de la funcion respiratoria,
debe encomendarse al pediatra alergélogo, quien determi-
nard la conveniencia de iniciar la inmunoterapia, ademas
del tratamiento complementario citado. Los controles ha-
bituales por el pediatra son fundamentales para vigilar el
buen cumplimiento y la evolucion del proceso.

VALORACION DE LOS ANTECEDENTES
FAMILIARES E INCIDENCIA DE ALERGENOS

La predisposicion atdpica, los procesos infecciosos fre-
cuentes y el medio ambiente en que vive el nifo son funda-
mentales para el inicio del asma que muchas veces se precede
de rinitis y, cuando la predisposicion alérgica es marcada, no
es raro que también el nifio padezca eccema. En la tabla 1
se exponen las diferencias entre distintas edades de la carga
genética y del numero de alérgenos detectados mediante
pruebas cutaneas e IgE especifica. Se han separado en tres
grupos, los mas pequeios, entre 2 y 5 afios, edad en la que
se inici6 la IT en todos ellos; el segundo grupo, entre 5y 8
afos, y el tercero, de 8 a 18 afios. Al parecer, en el 13-14%
de todos ellos no existian antecedentes familiares de atopia,
pero la predisposicion mds inmediata de los padres es mds
destacada en el primer grupo (22%) sobre los otros (12 y
7%). En cuanto a la sensibilizacion a multiples alérgenos, es
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evidente que es progresiva a lo largo de la edad, y es evidente
que el tercer grupo supera a los otros. Hay que subrayar
que la edad de los nifios mayores de 5 afios incluidos en
ambos grupos, corresponde a la que acudieron a la visita,
aunque los sintomas sospechosos de rinitis alérgica o asma
se iniciaron con bastante anterioridad, pero solo recibieron
tratamiento sintomatico.

INMUNOTERAPIA

La inmunoterapia sigue siendo el tratamiento fundamen-
tal de la alergia respiratoria, después de mas de un siglo
de su inicio por Noon y Freeman, apoyado en el ambito
internacional-16), Sin embargo, la conocida Guia GINA,
en su ultima edicion, la pasa al olvido, al considerar funda-
mental el tratamiento antiinflamatorio indicado, sobre todo,
en el asma ocupacional o en los casos graves, posiblemente
polisensibilizados en los que la inflamacion es la principal
causa de la dificultad respiratoria(l7. Mds inexplicable es
que la guia equivalente dedicada al asma en menores de §
afios, tampoco cite a IT mientras que da preferencia a los
corticoides inhalados(8).

Se sabe que los linfocitos Th1 estimulan la produccion
de anticuerpos frente a gérmenes patdgenos (bacterias, virus)
mientras que la principal funcion de los Th2 es la defensa
frente a pardsitos, al ocasionar la produccion de IgE espe-
cifica frente a ellos, por la accion de las células plasmaticas
procedentes de los linfocitos B que, a su vez, son estimulados
por las citocinas IL-4 e IL-13 procedentes de los linfocitos T
cooperadores. Pero, cuando existe predisposicion atopica,
también por el mismo mecanismo se produce IgE frente a
alérgenos.

Alo largo de los afios, las personas predispuestas, por lo
comun, se sensibilizan cada vez a nuevos alérgenos, depen-
diendo del ambiente en que viven, pero con mayor frecuencia
a polenes. Por lo comun, la rinitis alérgica precede al asma,
a veces por mucho tiempo, estando demostrado que, si la
inmunoterapia se inicia en esta fase del proceso, se puede
evitar la afectacion bronquial®.

En resumen, con la IT puede conseguirse la desapari-
cién o atenuacion de los sintomas nasales, la desaparicion
de los episodios de disnea al reducirse la hiperreactividad
bronquial que caracteriza al asma, los sintomas intercrisis
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TABLA 2. Inmunoterapia: premisas para obtener resultados
Optimos en pediatria.

e Diagnéstico clinico correcto

e En caso de asma
- Intensidad leve-moderada
- Funcién respiratoria en limites normales: pardmetros no <
al 70% de los previstos

e Diagnostico alergoldgico cierto, siendo suficientes pruebas
cutaneas e IgE sérica especifica. Excepcionalmente se recurrira
a la provocacion con el alérgeno

¢ Correcta eleccion del alérgeno/s a incluir en el preparado
¢ Calidad del extracto: pureza, estandarizacion, coadyuvantes

e Seguimiento correcto del esquema terapéutico: dosis,
intervalos

¢ Controles clinicos periddicos

e Tiempo minimo tres afios, y al menos un afio sin aparicion de
sintomas

e Prescripcion y control por experto en alergologia y pediatria
Inicio precoz

y, por ultimo, muy especialmente, evitar nuevas sensibiliza-
ciones. Naturalmente, como todo tratamiento, existen unas
premisas que condicionan su puesta en practica, como se
recoge en la tabla 220),

Mecanismos

La mayor ventaja de la IT es que reduce la produccion
de IgE como consecuencia de la correccion del desequilibrio
que existe en el sujeto atdpico en la respuesta de las sub-
clases de linfocitos ThO (Th1/Th2), a favor de los Th2. La
inmunoterapia por via subcutdnea, la mds habitual, parece
corregir este desequilibrio, al ocasionar cambios en la res-
puesta inmunitaria. Recientemente se ha demostrado que
las células Breg secretoras de IL-10 contribuyen a la tole-
rancia de los alergenos por su capacidad supresora de los
linfocitos Th2 pero también de los Th1, dando lugar asi a la
anergia o inactividad celular, al mismo tiempo que potencia
la produccion de IgG4 especifica. Al parecer, la actividad
de las células Th1 se recupera gracias a la produccion mi-
croambiental de IL-2 y/o IL-15. Puede que la desviacion
que ocasiona la inmunoterapia potenciando la actividad
de los Th1 se produzca de otro modo, atun no dilucidado,
pero nada se opone a que intervenga conjuntamente mas
de un mecanismo. Tampoco se descarta el concurso de los
linfocitos T supresores (CD8+), inhibiendo la actividad Th2,
al haberse comprobado el incremento de los mismos en el
curso del tratamiento.

También en pacientes con rinitis polinica se ha comproba-
do que, tras dos afios de tratamiento, al mismo tiempo que se
observa una mejoria evidente, en la mucosa nasal durante la
estacion polinica, es notablemente menor el aumento, tanto
de los eosindfilos como de su activador, el IL-5 (IL-5 mRNA),
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en comparacion con quienes solo recibieron un placebo, lo
que pone en evidencia la actividad inmunorreguladora de la
inmunoterapia sobre la mucosa como mecanismo de accion
de la misma en los casos de rinitis alérgica21-23),

CONCLUSIONES

El hecho de que la inmunoterapia modifique el predo-
minio de la actividad de los linfocitos Th2 (equilibrio Th1/
Th2) inducida por los alérgenos ambientales en personas
genéticamente predispuestas y causantes de la produccion
de IgE especifica supone, de una parte, la mejoria e, in-
cluso, desaparicion de los sintomas de rinitis/asma y, de
otra, evitacion de nuevas sensibilizaciones que a largo plazo
conducirian a un proceso irreversible y grave. En definitiva,
la inmunoterapia supone la curacion del proceso, de ahi la
conveniencia de iniciarla lo mds precozmente posible, ya
desde los dos anos de edad, cuya eficacia e inocuidad esta
demostrada, en todo caso compatible con la administracion
simultdnea de broncodilatadores o antiinflamatorios cuando
se considere necesario.
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Del 25 al 27 de febrero de 2016
3td Arab Paediatric Medical Congres
Dubai, Emiratos Arabes Unidos

Del 25 al 27 de febrero de 2016

Abu Dhabi 20d International Conference in Fetal
Medicine, Paediatrics, Paediatric Gastroenterology,
Hepatology and Nutrition

Abu Dhabi, Emiratos Arabes Unidos

Del 03 al 06 de marzo de 2016

The 5t Global Congress for Consensus in Pediatrics and
Child Health

Xi\\Van, China

Del 03 al 05 de marzo de 2016

VII Congreso de la Sociedad Espanola y VII Reunion
Hispano-Mexicana de Infectologia Pedidtrica
Valencia, Espana

11 de marzo de 2016
XI Jornada de Actualizacion en Pediatria
Cali, Colombia

Del 11 al 12 de marzo de 2016
I Practicum Dermatologia Pedidtrica
Madprid, Espana

Del 31 de marzo al 03 de abril de 2016
31 World Congress on Controversies in Pediatrics (CoPedia)
Barcelona, Espana

Del 07 al 10 de abril de 2016

23 Butters-Kaplan West Coast Neuropsychology Conference
San Diego, Estados Unidos
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Del 20 al 24 de abril de 2016

8t International Congress of Psychopharmacology &
4 International Symposium on Child and Adolescent
Psychopharmacology

Antalya, Turquia

Del 22 al 23 de abril de 2016

XVI Simposio Internacional de Neumologia y Alergia
Pediatrica

Cartagena, Colombia

Del 10 al 14 de mayo de 2016

34t Meeting of the European Society for Paediatric
Infectious Diseases

Brighton, Reino Unido

Del 19 al 21 de mayo de 2016

IX Congreso Nacional de la Sociedad Espafiola de
Hematologia Pediatrica

Santander, Esparia

Del 05 al 08 de junio de 2016

8th World Congress on Pediatric Intensive & Critical
Care

Toronto, Canadd

Del 15 al 17 de julio de 2016

The 20d International Neonatology Association
Conference (INAC 2016)

Vienna, Austria

Del 19 al 22 de octubre de 2016
48™ Congress of the International Society of Paediatric

Oncology
Dublin, Irlanda
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