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Este año, la Asociación Española de Pediatría (AEP) celebra con toda 
solemnidad el centenario del primer Congreso Español de Pediatría 
que tuvo lugar en Palma de Mallorca del 19 al 25 de Abril de 1914, 
bajo el lema “Proteged a los Niños”. 

Las actividades de ese congreso se dividieron en cuatro secciones 
(Puericultura, Medicina Infantil, Cirugía Infantil e Higiene Escolar). 
Además, se impartieron cuatro conferencias magistrales y una de di-
vulgación dictada por Andrés Martínez Vargas, presidente e ideólo-
go de esa reunión primigenia. El índice completo de comunicaciones 
aparecerá en el Cuaderno de Historia de la Pediatría Española número 
7 editado por el Grupo de Trabajo de Historia de la Pediatría y Docu-
mentación Pediátricas de la AEP, que estará próximamente disponible 
en la página web de la Sociedad.

Pues bien, en el ámbito local,  los pediatras canarios debemos conme-
morar otro hito relacionado, asimismo, con los congresos nacionales 
de pediatría. Nos referimos al XI Congreso Nacional de Pediatría que 
tuvo lugar entre los días 2 y 8 de septiembre de 1964. Fue el primero 
celebrado en Canarias. La génesis del mismo ya se ha contado en al-
gunas páginas de esta revista con motivo de la celebración de los 50 
años de la Sociedad Canaria de Pediatría. Decíamos en ese momento 
que en la Sesión de Clausura del X Congreso Nacional de Pediatría 
celebrado en Madrid en 1960, Diego Matías Guigou Costa propuso 
que la sede del siguiente Congreso Nacional, que debía tener lugar en 
1964, fuera Canarias. Ciriaco Laguna Serrano que ya había sido ele-
gido presidente del XI Congreso, sugirió la creación de una Sociedad 
Regional de Pediatría que facilitara la organización del Congreso, par-
ticularmente, teniendo en cuenta que el mismo debía celebrarse, de 
forma compartida, en Las Palmas y Santa Cruz de Tenerife.
La actividad científica desarrollada en esa Reunión será revisada en un 
artículo que se editará en breve, escrito por Manuel Herrera, primer 
director de esta revista y testigo directo de ese acontecimiento cien-
tífico. 

Para este número, solicitamos al maestro de muchos de los pediatras 
españoles, Don Manuel Cruz Hernández que acudió a ese congreso, 
que escribiera de forma sucinta sus recuerdos de esa efeméride. Le 
agradecemos infinitamente su amabilidad.

Como homenaje a esos pioneros reproducimos, a continuación, la 
composición de la “Comisión Organizadora de Santa Cruz de Tenerife” 
presidida por Diego Matías Guigou Costa. Llegados a este punto, que-
remos agradecer a Juan Pedro López Samblás, la cesión del material 
que vamos a utilizar aquí y en otros ámbitos para celebrar este acon-
tecimiento tan relacionado con el inicio de la pediatría canaria.

En el cincuentenario del primer Congreso
Nacional de Pediatría celebrado en Canarias

Víctor M. García Nieto
Margarita Monge Zamorano
Manuel Gresa Muñoz

Editorial
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En los años sesenta empezaron a cambiar al-
gunas cosas en España pero también en otros 
países. Entonces, en el fragor de la intensa 
actividad clínica y docente, apenas nos di-
mos cuenta, pero luego resultó ser una etapa 
importante, vista con la perspectiva de unos 
cuantos años por no decir muchos. Se estaba 
produciendo al fin un despegue económico y 
se empezaban a olvidar las penurias recien-
tes. Y la misma pediatría iniciaba su proce-
so de adaptación a la modernidad, dejando 
atrás la medicina infantil en los tiempos de 
la poliomielitis, para descubrir otros proble-
mas que esperaban igualmente una solución, 
aunque para todos no habría una vacuna tan 
eficaz como la desarrollada por Salk y Sabin. 
Reflejo era así mismo la creación de nuevas 
Sociedades de pediatría, como la Canaria. Y 
como es reconocido en la década de los 60 
hubo también una eclosión de nuevas pers-
pectivas en arte, literatura y ciencia, por no 
hablar del turismo.

Quedaba bastante por hacer. Por ejemplo, el 
fenómeno necesario de la especialización pe-
diátrica no había recibido el empuje definiti-
vo. Por eso, era posible que pediatras genera-
listas, como eran entonces Ángel  Ballabriga,  
Enrique Casado de Frías, José Peña Guitián, 
Ernesto Sánchez Villares o yo mismo, por citar 
sólo algunos nombres de los que destaca J. 
Brines en su Historia de la Pediatría, fueran 
solicitados como ponentes o conferenciantes 
sobre cuestiones que en este siglo XXI corres-
ponden con  todo merecimiento a las espe-
cialidades pediátricas.

Por lo que a mí mismo respecta, por aque-
llas fechas debía disertar tanto del síndrome 
nefrótico (Sociedad Valenciana de pediatría) 
como de las cardiopatías congénitas (Hospital 
de la Cruz Roja en Madrid), insuficiencia car-
dioesofágica (Reunión Anual de Pediatría en 
Barcelona) o de Hematología, como ocurrió 
en el primer congreso de pediatría celebrado 
en las afortunadas islas Canarias. Este año se 
celebra el 50 aniversario del XI Congreso Na

cional de Pediatría que se celebró por  prime-
ra vez en las Islas Canarias (figura 1), como 
me recuerda Víctor M. García Nieto. Efecti-
vamente, en este gran certamen desarrollé 
la segunda ponencia del programa científico. 
Fue sin duda un eslabón interesante en mi ca-
rrera universitaria, ya que algunos considera-
ron que resultó ser como un primer ejercicio 
para las próximas y reñidas oposiciones (otro 
concepto del pasado) que tendrían lugar en 
Madrid para la cátedra de Pediatría de Barce-
lona, vacante desde 1955 por el fallecimiento 
de Rafael Ramos. No había pensado yo y mi 
grupo en este significado, pero ciertamente 
y como era nuestro estilo nos dedicamos un 
año largo a la preparación a fondo de la po-
nencia, que preside en el plano pediátrico mis 
recuerdos de aquel congreso, cuyo programa 

Breve recuerdo del primer Congreso Español de 
Pediatría en las Islas Canarias

Manuel Cruz Hernández
Miembro de Honor de la Sociedad Canaria de Pedia-
tría. Académico de Honor de la Real Academia de 
Medicina de Santa Cruz de Tenerife (Canarias)

Artículo especial
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científico era menos denso que ahora y esta-
ba marcado por las ponencias oficiales. Como 
dije, hacía poco fue creada la Sociedad Cana-
ria  de Pediatría y se esperaba con ilusión la 
enseñanza universitaria de nuestra especiali-
dad, de la que fue primer catedrático de pe-
diatría otro canario de corazón como Manuel 
Bueno. El congreso honraba así la meritoria 
pediatría canaria que en estos días segura-
mente se evocará, lo mismo que diversos da-
tos de aquel congreso imborrable, unos bue-
nos y alguno dramático, sobre lo que espero 
leer las aportaciones de otros. 

Por mi parte me limitaré a resaltar o recordar 
algunos detalles de nuestra ponencia sobre 
“Anemias infantiles, recientes adquisiciones y 
problemas actuales” para mostrar no ya los 
cambios luego sucedidos en este gran capí-
tulo de la hematología pediátrica o nuestras 
aportaciones personales, sino también el dis-
tinto talante y muy distinta organización de 
nuestros congresos pediátricos, iniciados en 
1914 en Palma de Mallorca, la ciudad princi-
pal del otro archipiélago español.  El trabajo 
se presentaba en papel -por entonces el or-
denador solo era ciencia ficción- formando 
un buen volumen de 531 páginas, 12 capí-
tulos, 109 figuras y 1046 citas bibliográficas. 
Nuestra aportación pretendía ser, junto a lo 
antes indicado, un reflejo parcial del progreso 
de la Pediatría.
 
Aunque mi nombre figuraba como responsa-
ble de la ponencia (figura 2), por haber sido 
acordado en el anterior congreso, a mi lado 
estaban en primera página mis excelentes 
colaboradores cuya cita me llena de orgullo, 

recordando su imprescindible y excelente 
contribución:  José Martín Santana un pedia-
tra canario excepcional, formado en Cádiz y 
que me siguió con otros a Barcelona (figura 
3); Antonio Martínez Valverde, condiscípulo 
en Granada y luego primer catedrático de Pe-
diatría de la Universidad de Málaga; Juan An-
tonio Molina Font, gaditano, formado junto a 
mí en Cádiz y luego en Barcelona, culminan-
do su carrera como catedrático de Pediatría 
en Granada, para mantener viva la antorcha 
encendida por Rafael García Duarte, enri-
quecida por Antonio Galdó y seguida por mi 
mismo; Jesús Moreno Martín, otro condiscí-
pulo granadino, profesor titular de pediatría 
y uno de los pioneros de la neonatología en 
Andalucía;  Francisco Rodríguez López, duran-
te mucho tiempo mi mano derecha en Cádiz 
y luego primer catedrático de Pediatría en la 
Universidad de Murcia y, finalmente, Julio 
Toscano Montes de Oca, gaditano de pura 
cepa, que durante algún tiempo dirigió con 
Germán López el pequeño laboratorio de Ser-
vicio de Pediatría en el inolvidable hospital 
Moreno de Mora, aunque pronto sería el jefe 
de Departamento de Pediatría en el Hospital 
universitario de la Seguridad social.

 En la página inicial de la ponencia con los de-
bidos agradecimientos tenían un destacado 
lugar dos pediatras canarios insignes: Manuel 
Herrera Hernández, por su contribución clíni-
ca a la drepanocitosis (figura 3) y Manuel Ca-
sanova Fernández, como investigador de las 
ferropenias. Compartían este espacio, con A. 
Encinas de Badajoz y A. Cárdenas de Huelva 
así como Kleihauer y Betke de Alemania.

Los grandes capítulos de la ponencia eran: 
1. El síndrome anémico en la infancia y sus 
métodos de estudio actuales. 2. Factores 
biológicos de la eritropoyesis. Revisión y 
aportaciones personales. 3. Los sistemas 
enzimáticos en las anemias de la infancia. 
4. El síndrome hemolítico en la infancia: 
esferocitosis hereditaria. 5. Hemoglobino-
patías: hemoglobinas normales y patológi-
cas. 6. Talasemias. 7. Hemoglobinopatías 
en España: drepanocitosis y microdrepa-
nocitosis. 8. Anemias hemolíticas adqui-
ridas: inmunohematología de los eritroci-
tos. 9. Anemias aplásticas e hipoplásticas 
en pediatría. 10. Anemias megaloblásticas 
y perniciosiformes en el niño. 11. Anemias 
ferropénicas en la infancia. 12. Los proce-
sos anémicos en el periodo neonatal. 

Por aquellos años las talasemias y las hemo-

Figura 2. Manuel Cruz durante su intervención 
en la II Ponencia del Congreso (Boletín Diario. XI 
Congreso Nacional de Pediatría. Santa Cruz de 
Tenerife 1964; nº 3, 8 Sept)

……

…
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globinopatías llamaban la atención por su es-
caso conocimiento y por considerarlas erró-
neamente como una rareza, lo mismo que el 
tratamiento hormonal de las anemias aplás-
ticas congénitas como la de Fanconi, cuando 
no existía en la práctica pediátrica ni por aso-
mo el trasplante de médula ósea, de células 
precursoras hematoyéticas o de células ma-
dre. Ya antes había trabajado yo en el tema 
y luego seguí insistiendo algún tiempo en la 
clínica y en la investigación, con invitación a 
varios Congresos Españoles de Hematología 
en los tiempos de P. Farreras Valentí, hasta el 
punto de ser fuerte mi tentación de olvidar 
la desbordante pediatría general y dedicarme 
por entero a la hematología pediátrica. Al fi-
nal pudo más mi obligación como docente de 
intentar difundir la total pediatría, aunque el 
tiempo me dio la satisfacción de ver consagra-
da a mi hija Ofelia Cruz como  jefe de Servicio 
de Hematología y Oncología en el Hospital 
Universitario San Juan de Dios de Barcelona, 
donde radica ahora la cátedra de Pediatría. 
Mi afirmación previa de situar en un primer 
plano la aportación comentada al programa 
científico de aquel Congreso español de Pe-
diatría en 1964, con sede compartida por Las 
Palmas de Gran Canaria y Santa Cruz de Tene-

rife, tal vez sorprenda a los que me conocen 
bien, porque muchas veces he dicho de viva 
voz y por escrito, y ahora lo reconozco, que 
mi visita a las islas Canarias era un viejo deseo 
desde que aprendí a quererlas y admirarlas 
a través de los amigos, de los compañeros y 
sobre todo de los discípulos. Entre los más 
destacados y amigos fieles están los pediatras 
canarios que me hacen el honor de citarme 
como maestro, si bien yo aprendí mucho de 
ellos, por su tesón, su cultura, su fidelidad, su 
calidez humana, su generosidad, su humanis-
mo y el amor a la tierra que les vio nacer tam-
bién, sin dejar de sentirse profundamente 
españoles. Gracias a ellos ya sabía mucho de 
los primeros hospitales, de los pediatras pio-
neros, de su clima benigno y de la belleza im-
presionante de sus ciudades y de toda su geo-
grafía, donde destacan parajes patrimonio de 
la bioesfera o de la humanidad y que ahora 
no me permito ni siquiera enumerar, porque 
necesitaría demasiado espacio y no podría 
superar el relato de otros. Eso sí, lo que pude 
ver en aquella rápida y primera ojeada no me 
defraudó, al contrario me deslumbró y quedé 
siempre con ganas de repetir la visita, como 
por fortuna he podido hacer, aunque no tan-
tas veces como quisiera. 

Figura 3. Fotografía tomada en la excursión al Teide durante el Congreso. De pie, en 
el centro, aparece Manuel Cruz y, a su izquierda, Juan Pedro López Samblas y Eduar-
do Machado. Debajo. Manuel Herrera, Jaime Chaves y Rafael Santana Guerra

Artículo especial

…
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Resumen

La atresia de coanas es una malformación 
congénita poco frecuente. Su incidencia es 
de 1/5 000- 8 000 recién nacidos. Se carac-
teriza por obstrucción nasal unilateral en el 
55% de los casos o bilateral en el 45%. Puede 
aparecer de manera aislada o asociada a la 
secuencia CHARGE. Las vías de abordaje son  
la transpalatina, transeptal y la transnasal.  En 
los últimos años, esta última ha desplazado 
a la clásica vía transpalatina. La complicación 
postquirúrgica más frecuente es la estenosis. 
Presentamos el caso de una recién nacida de 
30 horas de vida, remitida desde un hospital 
comarcal, por dificultad respiratoria mode-
rada al llorar o al comer, que desaparece en 
reposo. No se objetiva el paso de sonda por 
coana derecha y en la izquierda pasa con difi-
cultad.  Se confirmó el diagnóstico mediante  
nasofibroscopia y técnicas de imagen. La elec-
ción de la técnica y del momento de la cirugía 
depende del carácter unilateral o bilateral, la 
edad del paciente y la clínica. La atresia de 
coanas es un diagnóstico a tener en cuenta 
en el diagnóstico diferencial de la dificultad 
respiratoria en el recién nacido. 

Palabras clave

Dificultad respiratoria, neonato, atresia de 
coanas, cirugía de coanas.

Choanal atresia
Summary 

Choanal atresia is a rare congenital malfor-
mation. Its incidence is  1/5 000-8 000 new-
borns. It is characterized by unilateral nasal 
obstruction in 55% of cases and 45% bilate-
ral. It may occur isolated or associated with 
CHARGE sequence. The surgical approaches 
are the transpalatal, transeptal and transna-
sal . In recent years, the latter has moved to 
the classical transpalatal pathway. The most 
frequent complication is postsurgical steno-
sis. We report the case of a newborn with 30 
hours of life, referred from a district hospital 
for respiratory distress moderate to mourn or 
eating , which disappears at rest. The passa-
ge of probe no objective right choana and left 
about difficulty. The diagnosis was confirmed 
by nasofibroscopy and imaging techniques. 
The choice of technique and timing of surgery 
depends on the unilateral or bilateral nature, 
the age of the patient and the clinic. Choanal 
atresia is a diagnosis to be considered in the 
differential diagnosis of respiratory distress in 
the newborn.

Keywords

Respiratory distress, newborn, choanal atre-
sia, surgery of coanas.

Atresia bilateral de coanas. Presentación de un caso

Cinzia Tripodi,  Carmen Marrero, José Antonio Ga-
rabal*, Pedro Arango, Sabina Romero, Raquel Fe-
rrera, Santiago López.
Hospital Universitario Nuestra Señora de Candelaria, 
Sección de Neonatología,
* Servicio de Otorrinolaringología, Santa Cruz de Te-
nerife

Originales

…
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Introducción

La atresia de coanas es una malformación 
congénita poco frecuente. Consiste en una 
falta de comunicación entre la cavidad nasal 
y el tracto digestivo-respiratorio. Se produ-
ce por la falta de reabsorción del tejido me-
senquimal con persistencia de la membrana 
nasobucal, que separa las cavidades nasales 
y faríngea durante el proceso de embriogéne-
sis. Normalmente, la zona atrésica se encuen-
tra en la unión palatomaxilar, por delante del 
borde posterior del vómer y del hueso pala-
tino1.

Su incidencia es de 1 de cada 5 000 a 8 000 
recién nacidos, con una proporción mujer/
hombre 2:1. Se caracteriza por obstrucción 
nasal que puede ser unilateral en el 55% de 
los casos o bilateral en el 45%, completa o in-
completa. Se localiza sobretodo en el lado de-
recho con desviación del septo hacia el lado 
afecto. Puede aparecer de manera aislada o 
formando parte de la secuencia CHARGE (co-
loboma, alteraciones cardíacas, retraso del 
crecimiento, hipoplasia genital y alteraciones 
auditivas)2.

La atresia unilateral puede ser paucisintomá-
tica e incluso pasar inadvertida.  Sin embargo, 
en los casos bilaterales, ante la incapacidad 
del recién nacido de mantener una respi-
ración bucal provoca dificultad respiratoria 
intensa, con tiraje y episodios de cianosis e 
hipoxia que pueden requerir intubación y 
alimentación por sonda orogástrica. Ante la 
sospecha clínica, se procede a explorar la per-
meabilidad de ambas fosas nasales, inicial-
mente se intenta pasar una sonda sin que sea 
posible llegar a la nasofaringe. El diagnóstico 
se confirma mediante nasofibroscopia. En los 
casos dudosos se indican pruebas de imagen, 
donde se utilizan medios de contraste hidro-
solubles y en determinados casos se necesita 
realizar una tomografía axial computerizada, 
que permite distinguir si el tabique es óseo 
o membranoso, además de su localización y 
extensión precisas. El 30% de las atresias se 
describen como puramente óseas; el 70% 
restante son mixtas, óseas y membranosas. 
El tratamiento definitivo es quirúrgico. Las 
vías de abordaje más usadas son: la transpa-
latal, transeptal y la transnasal.  En los últi-
mos años, el avance de la endoscopia nasal 
ha desplazado a la clásica vía transpalatina 
para su abordaje quirúrgico. Las complicacio-
nes posquirúrgicas mas frecuentes son la es-
tenosis, la presencia de tejido de granulación 

y la formación de sinequias intranasales. Para 
evitar estas complicaciones, se ha intentado 
colocar dispositivos tipo stent de manera pro-
longada y, en la actualidad, se está ensayando 
el uso de fármacos antimitóticos, como la mi-
tomicina, que impiden la formación de tejido 
de granulación.

Caso clínico

Se trata de una recién nacida de 30 horas de 
vida, remitida desde un hospital comarcal por 
presentar dificultad respiratoria desde el naci-
miento. A su ingreso en UCIN, presenta tiraje 
subcostal con retracciones intercostales y su-
praesternal al llorar o al comer. La frecuencia 
respiratoria y las saturaciones estaban dentro 
de la normalidad en reposo. Se objetiva au-
sencia de paso de sonda por coana derecha 
y en la izquierda se logra con dificultad. Va-
lorada por el Servicio de Otorrinolaringología 
se realiza nasofibroscopia flexible que confir-
ma la presencia de una obstrucción en la fosa 
nasal derecha, con desviación del septo nasal 
hacia la izquierda, hecho que dificulta el paso 
del fibroscopio por la fosa izquierda. 

Se realiza radiografía con contraste hidroso-
luble y se observa que desde la fosa nasal a 
faringe no hay paso de contraste por el lado 
derecho y es filiforme por el lado izquierdo.
              

Figura 1. 
Radiografía de senos bilaterales
con contraste hidrosoluble

Para descartar malformaciones asociadas, se 
completó el estudio con ecografías transfon-
tanelar, cardíaca y abdominal, que no eviden-
ciaron anomalías.

Con el diagnóstico de atresia de coana dere-
cha, se programó la resección quirúrgica por 
vía endonasal. Previa limpieza de secrecio-

nes, se perfora la membrana con láser CO2 y 
se amplían los márgenes mediante cucharilla 

de cirugía otológica.
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Figura 2.

Membrana en la coana derecha                    

Figura 3. 
Intervención con láser
en la coana derecha

Al revisar la fosa izquierda, se visualiza atresia 
membranosa con un pequeño orificio, por lo 
que también se interviene quirúrgicamente.
 
                     

Figura 4 

Figura 5

Figuras 4 y 5. 
Intervención con láser de la membrana en la 

coana izquierda

Se decidió aplicar mitomicina tópica de acuer-
do a las recomendaciones halladas en la bi-
bliografía. 

La evolución postoperatoria fue satisfactoria. 
Se pudo comenzar la tolerancia oral por suc-
ción a las 12 horas de la intervención. A las 24 
horas se realiza valoración endoscópica de las 
fosas nasales y se comprueba la permeabili-
dad de ambas coanas. 

La paciente es dada de alta a los 2 días de la 
intervención, con buena tolerancia oral  y au-
sencia de clínica respiratoria. 

A las tres semanas se revisa nuevamente me-
diante fibronasoscopia flexible quedando de 
manifiesto disminución del diámetro de am-
bas coanas programándose seguimiento es-
trecho ante la posibilidad de re estenosis.

Se realiza nuevo control a los 6 meses a través 
de TAC de senos sin contraste sin evidenciar-
se reestenosis.

   
 Figura 6.

TAC de senos de control después de la interven-
ción (corte coronal)
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Figura 7. 
TAC de senos de control

después de la intervención (corte axial)

Discusión 

La elección de la técnica y sobre todo del mo-
mento de la cirugía en la atresia de coanas se 
basa en varios factores, como el carácter uni-
lateral o bilateral, la edad del paciente y sobre 
todo la clínica que presenta3.

La vía endoscópica tiene como principal ventaja 
la reducción del tiempo quirúrgico, del sangra-
do, de la fistulización y no va a alterar los nú-
cleos de osificación del paladar y de la pirámide 
nasal4. La vía transpalatina, más lesiva, queda 
reservada al fracaso de una cirugía previa.

En la literatura se evidencia que el éxito obteni-
do con la vía de abordaje endonasal está en tor-
no al 80-90%4, independientemente del uso de 
stents de larga duración para evitar el riesgo de 
estenosis, que es del 14,7% en últimas revisio-
nes bibliográficas5. Mantener tales dispositivos, 
entre unas semanas a meses, puede favorecer 
la infección local y la formación de tejido de 
granulación. La tendencia actual es prescindir 
de los stents, manteniendo una higiene ade-
cuada de las fosas nasales limpias, realizando 
revisiones frecuentes para evitar la estenosis y 
actuar precozmente si apareciese6.

En nuestra paciente se utilizó la mitomicina C 
como coadyuvante a la resección endoscópica. 
Este agente es un aminoglucósido producido 
por el hongo Streptomyces caespitosus, usado 
como agente antineoplásico por su acción al-
quilante sobre las cadenas de ADN. Actualmen-
te se ha extendido su uso en la prevención de 
estenosis cicatriciales posquirúrgicas, como en 
la cirugía del glaucoma, miringotomías, dacro-
cistorrinostomías, cirugía de drenaje de senos e 
incluso en cirugía laríngea7. Este fármaco inhibe 
la proliferación y la migración de los fibroblastos 
reduciendo la formación de tejido de granula-
ción y, por lo tanto, la aparición de estenosis ci-
catricial8. No hay consenso en cuanto a la dosis 
y el tiempo de exposición en su aplicación entre 

los diferentes estudios. La forma más extendida 
de aplicación es diluir un mililitro de una con-
centración 0,4 mg/dl, y aplicarlo en una torun-
da durante 3-4 minutos. Se han descrito efectos 
sistémicos indeseables secundarios a la absor-
ción a través de las mucosas, tales como aplasia 
medular y síndrome hemolítico-urémico9. Efec-
tos que hacen que su uso no esté totalmente 
aceptado. 

Es importante durante el seguimiento descar-
tar la presencia del reflujo gastroesofágico que 
puede ser causa de estenosis, empeorando el 
pronóstico.

La atresia de coanas, aunque no muy frecuente, 
debe entrar en el diagnóstico diferencial de la 
dificultad respiratoria en el recién nacido. Ha de 
tenerse presente sobre todo en los casos bilate-
rales, dado que se hace cursa con una manifies-
ta Insuficiencia respiratoria nasal, con estridor 
y episodios de cianosis, siendo una urgencia de 
riesgo vital.
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Resumen

La acidosis tubular renal (ATR) constituye un 
síndrome clínico de acidosis metabólica hi-
perclorémica causado por un defecto en la 
reabsorción renal de bicarbonato y/o en la 
excreción urinaria del ion hidrógeno (H+).
 
Su etiología es variada. La célula α-intercalada 
es la estructura sobre la cual se produce la 
alteración que dará lugar a los diversos cam-
bios iónicos desencadenantes de la situación 
metabólica responsable de la clínica de esta 
enfermedad. En los casos más severos puede 
acompañarse de nefrocalcinosis y el desarro-
llo de diferentes grados de insuficiencia renal, 
extremo que es, posiblemente, evitable con 
un diagnóstico y un tratamiento precoz con 
alcalinizantes como el citrato potásico. Por 
ello, el conocimiento de su sintomatología y 
sus posibilidades terapéuticas son muy im-
portantes. 

Desde que en 1976 los Dres. Bañares Baudet 
y Rodríguez Hernández publicaran en esta 
misma revista el primer caso de tubulopatía 
descrita en Canarias, un varón de 14 años 
afecto de acidosis tubular renal distal, se ha 
avanzado notablemente en el conocimiento 
de la enfermedad con el descubrimiento de 
sus bases genéticas como punto destacado. 

Ahora, casi 40 años después, queremos ren-
dirles nuestro reconocimiento presentando 
un caso de un lactante de 4 meses de vida 
afecto de la misma enfermedad, en su varian-
te con asociación a sordera. 

Palabras clave

Acidosis tubular renal distal, hipopotasemia, 
acidosis metabólica hiperclorémica, prue-
bas de acidificación, citrato potásico, célula 
α-intercalada, nefrocalcinosis

Abstract

Renal tubular acidosis (RTA) is a clinical syn-
drome of hyperchloremic metabolic acidosis 
caused by a defect in the renal reabsorption 
of bicarbonate and/or urinary excretion of 
hydrogen ion (H+).

Its aetiology is varied; with the α-intercalated 
cell structure on which the alteration will lead 
to different ion triggers metabolic changes 
responsible for the clinical situation of the 
disease occurs. In severe cases it can be ac-
companied by nephrocalcinosis and develop-
ment of different degrees of renal failure, end 
possibly preventable with early diagnosis and 
treatment with alkalizing as potassium citra-
te. Therefore, knowledge of their symptoms 
and therapeutic options are very important.

Since 1976, Drs. Bañares Baudet and Rodrí-
guez Hernández published in this journal the 
first case of tubulopathy described in the 
Canary Islands, a 14 year old male diagno-
sed of distal renal tubular acidosis, has been 
progress in the understanding of the disease 
with the discovery of the genetic basis point 
highlights .

Now, almost 40 years later, we honour them 
by presenting a case of an infant of 4 months 
old with the same disease, in association with 
its variant with deafness.

Keywords

Distal renal tubular acidosis, hypokalemia, hy-
perchloremic metabolic acidosis, acidification 
tests, potassium citrate, α - intercalated cell, 
nephrocalcinosis
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Introducción

La acidosis tubular renal (ATR) constituye un 
síndrome clínico de acidosis metabólica hiper-
clorémica causado por un defecto en la reab-
sorción tubular renal de bicarbonato y/o en la 
excreción urinaria de ion hidrógeno (H+). Su 
etiología es diversa. En los últimos años, las 
técnicas de biología molecular han permitido 
conocer las bases genéticas de los distintos 
subtipos de ATR.

En 1976,  los Dres. Bañares Baudet y Rodrí-
guez Hernández, urólogos del entonces Hos-
pital General y Clínico de Tenerife, publicaran 
un artículo en esta misma revista en el que 
presentaban la historia clínica de un varón 
de 14 años afecto de ATR distal1. Se trata de 
la primera tubulopatía descrita en Canarias. 
El paciente tenía acidosis metabólica hiper-
clorémica, orinas alcalinas, nefrocalcinosis, 
litiasis renal bilateral y un importante retraso 
ponderoestatural (figuras 1-3). 

Desde entonces, se han llevado a cabo nume-
rosos avances en torno a la acidosis tubular re-
nal destacando, entre ellos, el descubrimiento 
de las bases genéticas de la enfermedad. Este 
artículo es un reconocimiento a esos dos pio-
neros. Además, presentamos la historia clínica 
de un varón diagnosticado de la variante de 
ATR distal asociada con sordera.

Fig. 1

Fig. 2

Fig. 3

Fig. 1 Paciente cuya historia clínica publica-
ron en esta revista Bañares Baudet y Rodrí-
guez Hernández en 19761

Fig. 2. Cálculos extraídos del riñón derecho 
al paciente de la figura 1

Fig. 3. Cálculos extraídos del riñón izquierdo 
al paciente de la figura 1
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… Caso clínico

Paciente varón que acudió a los 4 meses y 23 
días de vida al Servicio de Urgencias por un 
cuadro de 72 horas de evolución consistente 
en vómitos que, en horas previas, se hicieron 
incoercibles, junto a rechazo de la alimenta-
ción y disminución del nivel de conciencia.
 
Como antecedentes personales de interés 
destacaba el establecimiento de una curva 
ponderal deficiente y de regurgitaciones de re-
petición que habían requerido varios cambios 
en su alimentación, por lo que era alimenta-
do con leche sin lactosa. En una ecografía de 
control realizada en el 7º mes de gestación se 
había observado una imagen compatible con 
una posible estenosis pieloureteral izquierda.

En la exploración física presentaba un peso 
de 4.850 gramos (percentil <3), talla 63,5 
cm (percentil 25), PC 40 cm (percentil <3), 
Tª 360ºC, FC 112 lpm, FR 40 rpm, TA 100/70 
mmHg y Sat tcO2 100% respirando aire am-
biente. 

Impresionaba de gravedad, con mal estado 
general y palidez cutánea manifiesta con sig-
nos de deshidratación evidente (fontanela an-
terior ligeramente deprimida, mirada perdida 
con ausencia de lágrimas y ojos hundidos, 
mucosa oral seca y secreciones orofaríngeas 

pastosas). Mostraba un deficiente estado de 
nutrición con pliegue cutáneo positivo. Los 
pulsos periféricos conservados pero débiles, 
sobre todo los femorales, y el relleno capilar 
estaba enlentecido. En el área neurológica, 
se encontraba letárgico y con una escasa res-
puesta a estímulos y mostraba hipotonía evi-
dente y llanto quejumbroso.

En el Servicio de Urgencias se realizaron aná-
lisis de sangre, orina, líquido cefalorraquídeo 
y pruebas de imagen que incluyeron una ra-
diografía de tórax y abdomen dentro del pro-
tocolo para despistaje de sepsis. 

Se inició tratamiento antibiótico empírico con 
ampicilina y cefotaxima. Los resultados ana-
líticos realizados mostraron una marcada hi-
popotasemia (1,6 mEq/l), acidosis metabólica 
hiperclorémica (pH 7,33, Cl- 133 mEq/l) y una 
orina alcalina con hipocitraturia (cociente ci-
trato/creatinina 129 mg/g). Dada la clínica y 
las alteraciones hidroelectrolíticas, tomando 
como alteración analítica guía la marcada hi-
popotasemia y la acidosis hiperclorémica (fi-
gura 4), se concluyó que el paciente estaba 
afecto de una acidosis tubular renal distal. El 
diagnóstico fue confirmado mediante la reali-
zación de dos pruebas de acidificación. Así, el 
pH urinario mínimo con estímulo de furose-
mida fue 7,43 y la pCO2 urinaria con estimulo 
de acetazolamida más bicarbonato sódico se 

Fig. 4

Figura 4. Algoritmo diagnóstico de las acidosis metabólicas de la infancia
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…

elevó únicamente a 50,3 mmHg (normal > 70 
mmHg). 

A los once meses de vida fue intervenido de 
la estenosis pieloureteral izquierda. 

Durante el seguimiento, se constató un defec-
to de la audición que se confirmó al estudiar 
los potenciales auditivos evocados del tronco 
encefálico (PEATC). La alteración consistía en 
una hipoacusia neurosensorial bilateral que 
era más marcada en el oído derecho con re-
siduos auditivos de ciertas frecuencias en el 
oído izquierdo. El paciente fue tratado me-
diante la colocación de un implante coclear 
lo que permitió la conservación parcial de la 
audición y un correcto desarrollo posterior 
en la esfera del lenguaje. El paciente fue diag-
nosticado de acidosis tubular renal distal tipo 
I en su variante de herencia autosómica re-
cesiva asociada a sordera neurosensorial bi-
lateral. En el estudio genético se observó una 
mutación en heterocigosis consistente en la 
inserción de una citosina en el codón 384 del 
exón 12  (c.384insC) del gen ATP6V1B1. Éste,  
codifica la subunidad B1 de la H+-ATPasa en la 
célula α-intercalada del túbulo colector renal 
(figura 5). 

Fig. 5

Figura 5. La acidificación urinaria tie-
ne lugar, preferentemente, en las células 
α-intercaladas del túbulo colector cortical. 
La secreción de H+ está mediada por una 
ATPasa vacuolar (H+-ATPasa) que transfie-
re H+ activamente a través de la membrana 
luminal. La función de esta H+-ATPasa está 
marcadamente influenciada por la elec-
tronegatividad generada en la luz tubular 
por el transporte simultáneo de Na+ en las 
células principales del túbulo colector. Mu-
taciones en el gen ATP6V1B1 que codifica 
la subunidad B1 de la H+-ATPasa origina 
la forma autosómica recesiva (AR) aso-
ciada a sordera neurosensorial. La forma 
AR de ATR distal sin sordera está causada 
por mutaciones en el gen ATP6V0A4 que 
codifica la subunidad a4 de la H+-ATPasa. 
El bicarbonato, formado intracelularmen-
te por la acción de la anhidrasa carbónica 
intracitoplásmica (AC tipo II), abandona la 
célula a través de la membrana basolate-
ral mediante un mecanismo de transporte 
eléctricamente neutro de intercambio Cl-/
HCO3- que se realiza por la acción de una 
proteína transportadora, la denominada 
proteína banda 3 o AE1. La forma autosó-
mica dominante de ATR distal está causa-
da por mutaciones en el gen SLC4A1 que 
codifica ese intercambiador.

Originales

…



 canarias pediátrica enero - abril 2014   19

El paciente ha sido tratado con citrato potá-
sico a distintas dosis a lo largo de su vida. Un 
resumen de los exámenes complementarios 
en distintos momentos se muestra en la Tabla 
I. En la actualidad, tiene 15 años. La explora-
ción física es normal, incluida la talla.  El FGR 
es normal.  Únicamente, mantiene un defecto 
moderado en la capacidad de concentración 
renal (tabla I). No ha desarrollado nefrocalci-
nosis. 

Tabla I. Evolución de las variables analíticas estudiadas durante el tiempo de evolu-
ción en nuestro paciente

Ca/Cr, cociente calcio/creatinina (mg/mg). Cit/Cr, cociente citrato/creatinina (mg/g). NAG/
Cr, cociente N-acetilglucosaminidasa/creatinina (U/gr). MAU/Cr, cociente microalbumina/
creatinina (µg/µmol). Capacidad de concentración, osmolalidad urinaria máxima con estí-
mulo de desmopresina (DDAVP) (mOsm/Kg)
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Discusión

La primera descripción de la ATR distal tipo I 
se remonta al año 1936, en el que Butler, Wil-
son y Farbes publicaron un artículo en el que 
se presentaron las historias clínicas de cuatro 
lactantes con unas características clínicas y 
bioquímicas comunes que conformaban un 
cuadro clínico no descrito hasta entonces ca-
racterizado por: “1. Deshidratación persisten-
te en ausencia de vómitos y diarrea excesiva 
y en presencia de una adecuada ingesta de 
alimentos, líquidos y sal. 2. Hiperpnea persis-
tente asociada a una elevación mantenida de 
la concentración del cloro sérico y reducción 
de la de bicarbonato. 3. Depósito de sales de 
calcio dentro y adyacente a algunos túbulos 
renales”2. 

En 1940, Albright et al. publicaron las carac-
terísticas clínicas de una paciente que tenían 
ciertas coincidencias con las de los comunica-
dos por Butler et al. La joven, de 13 años de 
edad, fue diagnosticada de raquitismo persis-
tente y talla baja. Los niveles plasmáticos de 
calcio eran normales (lo que descartaba un 
hiperparatiroidismo primario), los de fosfato 
reducidos y los de fosfatasa alcalina eleva-
dos, compatible con raquitismo. El cuadro se 
acompañaba de “depósitos masivos de cal-
cio” en las pirámides de los riñones, hiperclo-
remia e hipobicarbonatemia3. Se realizaron 
pruebas de estímulo con cloruro amónico con 
cuyos resultados llegaron a la conclusión, por 
primera vez, de que la enfermedad se carac-
terizaba por una incapacidad para producir 
amonio y excretar orinas ácidas. Asimismo, 
fueron los primeros en describir la hipercal-
ciuria, lo que condicionaba la aparición de un 
hiperparatiroidismo secundario y una cierta 
hipofosfatemia. Esos autores propugnaron el 
tratamiento con sales de citrato como forma 
de “elevar el CO2 sérico y reducir los niveles 
de cloremia”3.

Unos años después, Albright et al., en 1946, 
en uno de los artículos más extensos de la 
literatura nefrológica (81 páginas), opinaban 
ya que la nefrocalcinosis debía considerarse 
una complicación de los trastornos de la ho-
meostasis que sucedían en el nuevo trastorno 
al que denominaron “acidosis renal resultante 
de una insuficiencia tubular sin insuficiencia 
glomerular”4. La explicación de la nefrocalci-
nosis estaba en relación con la hipercalciuria 
que era secundaria, ya que se normalizaba al 
iniciarse el tratamiento alcalinizante. Los au-
tores llamaron la atención, asimismo, sobre la 

existencia de una pérdida urinaria de potasio 
incrementada que podía causar hipopotase-
mia y parálisis secundaria. Dos pacientes que 
no mostraron calcificación renal tenían una 
capacidad de concentración aceptable con lo 
que arguyeron que la hipostenuria debía ser 
secundaria a la nefrocalcinosis. En publicacio-
nes posteriores, este nuevo cuadro fue deno-
minado nefrocalcinosis infantum”5,6.
 
Frecuentemente, la sintomatología está pre-
sente desde las primeras semanas de vida en 
forma de vómitos, poliuria, deshidratación y 
falta de ganancia ponderal. Más adelante se 
hace más evidente el retraso de crecimiento 
y la poliuria. Aunque poco frecuente, es una 
causa de deshidratación severa, como en 
nuestro caso, que puede llegar a poner en pe-
ligro su vida ante crisis repetidas de deshidra-
tación, colapso circulatorio, arritmia cardiaca 
con dificultad respiratoria, letargia y coma. 
La nefrocalcinosis, cuando está presente, es 
un hallazgo precoz. Como consecuencia de 
la hipopotasemia pueden aparecer debilidad 
muscular o parálisis flácida. Debe investigarse 
la asociación con sordera nerviosa.
 
La acidosis metabólica causada por el defecto 
de secreción tubular de H+ produce retraso 
del crecimiento, inhibición de la reabsorción 
de ClNa, movilización del calcio óseo, hiper-
calciuria e hipocitraturia. Estas dos últimas 
condiciones originan la nefrocalcinosis. Al no 
poder intercambiarse Na+ por H+ en el tú-
bulo colector, lo hace con K+. Por esta razón 
existe hipopotasemia que se incrementa por 
el hiperaldosteronismo causado por la con-
tracción de volumen originada por la pérdida 
salina y la poliuria. Ésta, es originada por la 
nefrocalcinosis, la pérdida salina y la deple-
ción corporal de potasio (nefropatía hipopo-
tasémica)7,8.

El hallazgo fundamental diagnóstico es la pre-
sencia de acidosis metabólica hiperclorémica 
(> 110 mEq/l) (figura 4) con o sin hipopota-
semia, asociada a hipercalciuria, hipocitratu-
ria, defecto de la capacidad de concentración 
renal y nefrocalcinosis. Los pacientes no aci-
difican nunca la orina por debajo de 6 tras 
una sobrecarga ácida (ClNH4) o tras estimular 
la secreción de H+ mediante el estímulo de 
una elevada concentración intratubular de 
un anión como el cloro (furosemida, Cl2Ca). 
Tampoco elevan la pCO2 urinaria por encima 
de 70 mmHg tras un estímulo con el anión 
HCO3- (bicarbonato sódico, acetazolamida o 
ambos)7,8.
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La enfermedad está causada por un defecto 
en la excreción urinaria de H+ localizado en 
las células α-intercaladas del túbulo colector. 
Nuestro paciente afecto de la forma autosó-
mica recesiva de ATR distal asociada a sordera 
neurosensorial, es portador de una mutación 
en un alelo del gen ATP6V1B1 que codifica la 
subunidad B1 de la H+-ATPasa (figura 5). La 
mutación detectada (c.384insC), ha sido des-
crita previamente9. No se localizó ninguna 
mutación en el otro alelo. Es necesario recor-
dar que se ha descrito que en un 20% de los 
casos de ATR distal  no se detectan una o am-
bas mutaciones10-12.

El tratamiento consiste en la administración 
de bicarbonato y/o citrato potásico en can-
tidad suficiente (1,5-2 mEq/kg/día en niños) 
para compensar la producción endógena de 
H+, corregir la hipercalciuria y la hipocitratu-
ria y normalizar completamente el crecimien-
to. 
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Resumen

El Xantogranuloma Juvenil (JXG) es la histio-
citosis no-Langerhans más frecuente en me-
nores de 2 años, de carácter generalmente 
benigno y autorresolutivo. Su presentación 
clínica más frecuente es en forma de derma-
tosis cutánea, en una o múltiples lesiones 
con patrón dermatoscópico típico en “sol 
poniente”. La biopsia cutánea con posterior 
análisis histológico e inmunohistoquímico 
(S100 -, CD1a -, Vimentina +, CD68 +, anti-F.
XIIIa +) es diagnóstica en todas las formas y 
terapéutica en las lesiones solitarias. Puede 
asociarse a otras enfermedades como neu-
rofibromatosis tipo 1 y tipo 2 y la leucemia 
mieloide crónica juvenil. Las formas cutá-
neas no requieren de tratamiento, aunque 
existen formas sistémicas con afectación de 
importantes órganos (hígado, médula ósea, 
SNC) que requieren de tratamiento quimio-
terápico, siendo el protocolo LCH-III el más 
utilizado y efectivo. El pronóstico es favo-
rable en la mayoría de los casos, incluso en 
los de afectación sistémica. Presentamos el 
caso de una lactante de 4 meses con JXG en 
su forma micronodular o papular con lesio-
nes múltiples, sin afectación extracutánea y 
con evolución favorable sin tratamiento.

Palabras clave 

Xantogranuloma juvenile, Histiocitosis tipo II

Juvenile Xanthogranuloma: a 
case report and literature review

Abstract

The Juvenile Xanthogranuloma (JXG) is the 
most common non-Langerhans histiocytosis 
in children under 2 years old, usually benign 
and self-healing. The most frequent clinical 
sign is the skin dermatosis, showing one or 
multiple lesions with a typical dermoscopic 
pattern known as “sunset”. Skin biopsy with 
subsequent histological and immunohisto-
chemical analysis (S100 -, CD1a -, Vimentin 
+, CD68 +, anti-F.XIIIa +) is used for diagnosis 
in all types of JXG and as therapy in solitary 
lesions. JXG may be associated with other 
diseases, such as neurofibromatosis 1 and 
2, and Juvenile Chronic Myelogenous Leuke-
mia (JCML). Cutaneous forms do not require 
treatment, although there are systemic forms 
that involve major organs damage (liver, bone 
marrow, CNS) and require chemotherapy, re-
gularly following the effective LCH-III proto-
col. Prognosis is favorable in most cases, even 
when there is systemic spread. We present 
the case of a 4 months old infant with micro-
nodular or papular JXG with multiple lesions, 
without extra-cutaneous impact and favora-
ble progress without treatment.
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Introducción

El Xantogranuloma Juvenil (JXG, en sus si-
glas inglesas) es el trastorno proliferativo de 
variante histiocítica no-Langerhans más fre-
cuente en menores de 2 años, de carácter 
generalmente benigno y autorresolutiva en la 
mayoría de sus formas. Su incidencia y preva-
lencia reales, así como su etiopatogenia, son 
aún desconocidas1. Existe una leve prevalen-
cia por el sexo masculino (1,5:1), que se hace 
más evidente en los casos de lesiones múlti-
ples (hasta 12:1)2.

Nota clínica

Lactante de 4 meses que presenta desde 
hace un mes lesiones cutáneas en número 
de entre 10 y 20, primero en cuero cabellu-
do, extendiéndose posteriormente a cuello, 
tronco y miembros inferiores. Dichas lesiones 
comienzan siendo maculares, redondeadas, 
de color parduzco-eritematosas y diámetro 
máximo de 10 mm, presentando en su cen-
tro una pápula, amarillenta, de aprox. 3 mm 
de diámetro. La lesiones más antiguas pre-
sentaban una regresión del halo peripapular, 
permaneciendo posteriormente una lesión 

vesículo-papulosa, marronácea, sin que se 
modificara su tamaño (Figura 1).

Como antecedentes personales fue una ges-
tación controlada y fisiológica con posterior 
parto eutócico a término. Al tercer día de 
vida presentó convulsiones neonatales que 
requirieron de tratamiento (Fenobarbital) 
durante 17 días, sin causa aparente. La reso-
nancia magnética (iRM) al ingreso no mostró 
hallazgos patológicos y el EEG fue normal a 
los 2 meses de vida. Como antecedentes fa-
miliares, el abuelo materno y un tío materno 
presentaron “quistes en el cuerpo” en edad 
adulta, sin más detalles al respecto, mientras 
que una prima materna los tuvo desde la in-
fancia.

La exploración física mostrada en la evalua-
ción inicial hospitalaria, a parte de las lesio-
nes presentes antes mencionadas, se mostra-
ba dentro de la normalidad para su edad.

La exploración dermatológica mostraba el pa-
trón característico descrito previamente. Las 
pruebas complementarias iniciales incluyeron 
hemograma, bioquímica, estudio del hierro y 
coagulación, las cuales se encontraban den-

Fig. 1.
Lesiones iniciales 
a los 3 meses de 
vida.

Fig. 1
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tro de los límites normales. Se realizó biop-
sia cutánea de una de las lesiones mediante 
“punch”. La histología macroscópica mostró 
células linfo-monocitarias y eosinofílicas, no-
HCL (CD1a y S-100 negativas), CD4 y CD8 po-
sitivas, con un índice proliferativo Ki-67 (mar-
cador de proliferación celular) de al menos un 
10%, mitosis y alguna atipia. 

Para su correcto y definitivo análisis y carac-
terización se remitió bloque de parafina al 
Centro Nacional de Investigaciones Oncoló-
gicas (CNIO). El diagnóstico definitivo de las 
lesiones fue histiocitosis de clase II o histio-
citosis de células fagocito-mononucleares no 
Langerhans o histiocitosis no X, según la cla-
sificación de la Hystiocite Society, en la forma 
clínica de lesiones múltiples cutáneas micro-
nodulares o papulares.

Posteriormente al diagnóstico anatomopato-
lógico, se realizaron pruebas complementarias 
para descartar asociaciones extracutáneas: 
poblaciones linfocitarias T y B, valoración of-
talmológica, iRM cerebral y de vías ópticas y 
ecografía abdominal, que resultaron dentro 
de la normalidad.

Discusión

El primer caso descrito de XGJ fue presentado 
por Adamson en 1905 como Xantoma Congé-
nito Múltiple en la Dermatological Society of 
London, aunque no obtuvo biopsia de las le-
siones3. McDonaugh, primero en 1909 con la 
comunicación de un caso clínico con resolu-
ción espontánea y, posteriormente en 1912, 
con la adición de 4 casos más a los cuales 
practicó biopsia, realizó la primera descrip-
ción anatomoclínica de la entidad. Propuso 
un posible origen en el endotelio capilar, por 
lo que la denominó nevoxantoendotelioma4,5. 
No es hasta 1936 cuando Senear y Caro es-
tablecen el origen xantomatoso de la enfer-
medad y la denominan xantoma juvenil6,7.  En 
1937, Laurb y Lain publicaron el primer caso 
de xantoma juvenil con afectación visceral8 y 
en 1954 Helwig y Hackney, además de hacer 
referencia a una posible primera descripción 
por Rudolf Virchow en un caso clínico publica-
do en 1871, un niño con xantomas cutáneos, 
propusieron tras presentar 53 nuevos casos, 
el nombre con el que se conoce actualmen-
te7,9.

La nueva clasificación de las histiocitosis de 
la Organización Mundial de la Salud (OMS; 
WHO), realizada en 1997, reestructuraba la 

propuesta en 1987 por la Writing Group of the 
Histiocyte Society de Filadelfia (Pensilvania), 
basada en las características patológicas ce-
lulares de las histiocitosis, y que constaba de 
tres clases: I, II y III; siendo englobado el JXG 
en la clase II o histiocitosis primarias de cé-
lulas no-Langerhans formadas por células del 
sistema linfohistiocítico-hemofagocítico10. La 
actual de la OMS está compuesta igualmente 
por tres clases, pero se realiza una distinción 
más clara entre las variantes malignas (clase 
III) y las “alteraciones del comportamiento 
biológico” (clases I y II), catalogando al JXG y 
procesos relacionados; así como a las histio-
citosis de células de Langerhans (LCH) como 
histiocitosis de células dendríticas o clase I11. 
Entre dichos procesos se incluyen la enferme-
dad de Erdheim–Chester12, el xantoma papu-
lar, la histiocitosis cefálica benigna y la histio-
citosis hemofagocítica13. A pesar de la nueva 
clasificación de la OMS, muchos laboratorios 
y especialistas; así como publicaciones re-
cientes, continúan utilizando como referencia 
la clasificación de la Histocyte Society. 
 
La descripción fenotípica del JXG se ha reali-
zado de diversas formas a lo largo del tiempo 
en la literatura moderna: según su anatomía 
patológica y estructura celular (Janssen y 
Harms, 2005), forma y tamaño de las lesiones 
(Gianotti, 1985) o número y localización de 
las mismas (Dehner, 2003).

Desde el punto de vista anatomopatológico, 
su presentación más frecuente es la denomi-
nada forma clásica (Classic, cJXG), consistente 
en una única pápula-nódulo solitario de 0,5-
2 cm, de color amarillo-rojiza y consistencia 
firme y rugosa. Las zonas afectadas más fre-
cuentes son cabeza y cuello (42%) y tronco 
(20-40%)14. Histológicamente presenta abun-
dantes vacuolas e histiocitos espumosos con 
células gigantes tipo Touton (se crean de la fu-
sión de macrófagos con un anillo de núcleos 
rodeados por un citoplasma espumoso).
 
La forma temprana (early, eJXG) muestra a 
la anatomía patológica histiocitos mononu-
cleares de pequeño-mediano tamaño con 
infiltrado en forma laminar (sheet-like), sin 
atipias celulares, que tampoco muestran los 
demás tipos; poco tejido adiposo y ausencia 
de células gigantes tipo Touton, mientras que 
la forma transicional (tJXG) presenta predo-
minantemente células en forma de huso, se-
mejantes a histiocitos fibrosos benignos con 
histiocitos espumosos, además de ocasiona-
les células gigantes15,16.
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El análisis inmunohistoquímico (IHQ) permi-
te diferenciar este tipo de histiocitosis de las 
formadas por células de Langerhans (LHC), 
ya que son S100 y CD1a negativas, típicos 
de este tipo de histiocitosis. El panel básico 
de IHQ necesario para un correcto diagnós-
tico del JXG incluye, además del S100 y CD1a, 
vimentina, CD-68 y anti-F.XIIIa, a los cuales 
muestra positividad2. También muestran po-
sitividad para CD14, Ki-M1P, α-1-antitripsina 
y anti-CD4, entre otros1,16. Ni la negatividad 
del F.XIIIa ni la positividad del S100 deberían 
excluir el diagnóstico de JXG16.

Gianotti en 1985 estableció dos variantes clí-
nicas según la forma y tamaño de las lesio-
nes. Actualmente se sigue utilizando para la 
descripción clínica en algunos casos, aunque 
restringida únicamente para las formas cutá-
neas. Distinguió entre formas micronodular o 
papular, la más frecuente, con pápulas de 2-5 
mm; y forma macropapular o nodular, con 
lesiones de hasta 20 mm. Hay formas mixtas 
con pápulas que pueden unirse y nódulos de 
diversos tamaños18. Existe una forma gigante 
con nódulos de más de 2 cm19.

La exploración dermatológica del JXG puede 
aportar mucha información en la visita ini-
cial al especialista. El patrón dermatoscópico 
general muestra un patrón en “sol poniente” 
(setting sun pattern), fondo amarillo-anaran-
jado, “nubes” (clouds) de depósitos de un 
amarillo más pálido y vasos ramificados y li-
neales20,21. 
 
Dehner (2003) delimitó clínicamente en su 
estudio, el más amplio realizado hasta ahora 
en JXG con 179 pacientes, según el número y 
localización de las lesiones. La lesión cutánea 
solitaria, ya fuese en cabeza o cuello, únicas 
regiones afectadas en esta forma, fue la más 
prevalente con 116 casos en dicho estudio 
(67%, 62 varones y 54 mujeres), abarcando 
prácticamente todas las edades estudiadas, 
aunque no hallaron casos neonatales ni en 
menores de tres meses. Las siguientes for-
mas por frecuencias fueron la masa solitaria 
subcutánea o de tejidos blandos con 28 ca-
sos (16%), con una frecuencia en sexos muy 
similar y de menor tamaño que las que se 
encontraban en planos más profundos, le-
siones múltiples cutáneas (13 pacientes, 7%) 
mostraron una predisposición por el sexo 
masculino de hasta 12:1 con aparición de 
nuevas lesiones en el transcurso del segui-
miento clínico de los pacientes, lesión única 
extracutánea que no se presentaba en tejidos 

blandos (9 casos, 5%) y la forma sistémica (8 
pacientes, 5%) con afectación de dos o más 
órganos con presencia de lesiones cutáneas 
o subcutáneas. Los órganos afectados fueron 
hígado, pulmones, bazo, riñones, cerebro, 
tracto gastrointestinal, afectación ósea multi-
focal y páncreas. El escroto e incluso el pene 
en los niños pueden ser zonas afectadas y por 
lo tanto, de obligada exploración. Las lesio-
nes óseas se muestran como largas lesiones 
osteolíticas, de márgenes bien delimitados y 
mostrando en la anatomía patológica células 
gigantes similares a osteoclastos (Osteoclast-
Like).

Un órgano especialmente afectado en los JXG 
y que no presentó ningún caso en el estu-
dio anteriormente citado, es el globo ocular. 
Desde 194922 se han descrito casos de locali-
zación intraocular con afectación de las dife-
rentes partes del ojo, siendo la parte anterior 
(iris y cuerpos ciliares) los más frecuentemen-
te afectados23. En el trabajo de Chang et al. de 
199624 se estableció una incidencia del 0,3% 
de los casos descritos. En el 40% de los ca-
sos se trataban de formas múltiples cutáneas, 
unilaterales en la mayoría de los casos y con 
desarrollo de glaucoma secundario.

La descripción clínica realizada por Dehner 
aporta algo más información al clínico que las 
anteriormente mencionadas por sí solas. In-
cluyendo las descripciones de Dehner y Gia-
notti, como se verá posteriormente en el caso 
clínico, nos confiere una idea general de la 
afectación global del paciente, la necesidad o 
no de tratamiento e incluso dar un pronóstico 
bastante aproximado a los familiares.

El diagnóstico es clínico y anatomopatológi-
co. No hay esquema protocolizado sobre las 
pruebas complementarias a realizar ante un 
caso de JXG. En la literatura existen casos pu-
blicados con afectación cutánea, sobre todo 
en las formas múltiples donde se realizan al-
gunas pruebas complementarias para com-
probar si hay extensión extracutánea, tales 
como examen ocular, ecografía abdominal 
y iRM cerebral19, además de las rutinarias, 
que suelen constar hemograma, bioquímica 
y coagulación, las cuales se encuentran en 
la mayoría de los casos, dentro de la norma-
lidad, incluido perfil lipídico. Sólo en casos 
neonatales muy graves pueden hallarse alte-
raciones de la función hepática, tales como 
hepatoesplenomegalia, ictericia, fallo hepáti-
co, trombocitopenia y éxitus. La investigación 
inicial de una posible forma sistémica en las 
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formas múltiples cutáneas se hace necesaria, 
sobre todo ante la existencia de sintomato-
logía, o posteriormente al confirmar el diag-
nóstico mediante biopsia cutánea14,25. En un 
trabajo referente de Freyer et al. de 1996 
fueron publicados una serie de 36 casos con 
afectación sistémica, en donde menos del 
50% mostraron lesiones cutáneas26. Esto di-
verge de los resultados de Dehner, en donde 
todas las formas sistémicas mostraron lesio-
nes cutáneas. Podemos concluir pues que no 
todas las formas cutáneas, ya sean solitarias o 
múltiples, presentan lesiones extracutáneas; 
pero tampoco las formas sistémicas tienen 
porqué presentar lesiones a nivel cutáneo y, 
por lo tanto, ser descubiertas por sintomato-
logía según órgano.

El diagnóstico diferencial ha de realizarse 
principalmente con la LCH, entidad con la 
que más frecuentemente es confundida15, de 
ahí la importancia de la IHQ, además de con 
algunas entidades similares en su presenta-
ción y edad de inicio, como son la histiocito-
sis benigna cefálica, xantogranuloma papular 
(puede persistir hasta la edad adulta), xanto-
mas tuberosos, histiocitoma eruptivo genera-
lizado (más frecuente en adultos, resolución 
espontánea con cicatriz), hiperplasia nodular 
progresiva, urticaria pigmentosa, reticulohis-
tiocitosis congénita, dermatofibroma, linfoci-
toma, mastocitosis, hemangiomas y nevus de 
Spitz1,27,28,29..

El JXG se ha asociado a múltiples enfermeda-
des sin un nexo u origen común entre ellas. 
Se ha relacionado frecuentemente con la 
neurofibromatosis tipo 130 y 231, con apari-
ción de manchas cutáneas “café con leche”, 
y leucemia mieloide crónica juvenil, e inclu-
so con las dos entidades asociadas32,33. Otras 
asociaciones publicadas han sido con linfoma 
folicular en un caso adulto34, pilomatrixoma2, 
nevus sebáceo de Jadassohn2, enfermedad de 
Rosai-Dorfman35 e incluso como secuela de 
una histiocitosis de célula de Langerhans36,37 
o precediendo a una leucemia linfoblástica 
aguda de células T38.

La forma más frecuente de JXG y sus variantes 
benignas no requieren de tratamiento. En los 
casos de lesión solitaria, la resección biópsica 
es tanto diagnóstica como terapéutica y no se 
han descrito recidivas en los casos publicados, 
incluso en aquellos con márgenes histológi-
cos afectos2. En los casos múltiples cutáneos 
no está indicada la resección de las lesiones 
que pudiera tener el paciente, sólo una única 

con objetivo diagnóstico.

En las formas sistémicas el tratamiento qui-
mioterápico no está estandarizado. En la 
mayor parte de los casos se utilizan los corti-
coides y los derivados alcaloideos de la vinca 
(vinblastina o vincristina), asociando o no me-
trotexato y/o etopósido. Básicamente se re-
comiendan esquemas basados en las LCH39,40. 
Así mismo, los dos primeros son los más re-
comendados por mostrar tasas más altas de 
remisión completa, remisión parcial o enfer-
medad estable.

En casos sistémicos resistentes a tratamientos 
de primera línea, se ha utilizado como terapia 
compasiva y experimental el análogo puríni-
co 2-clorodeoxiadenosina (2-CdA o cladribi-
na), también usado en otras enfermedades, 
LCH de alto riesgo, diferentes clases de leu-
cemias y esclerosis múltiple principalmente, 
como antiproliferativo de histiocitos y linfoci-
tos41,42,43. Su uso no está estandarizado para el 
JXG ni es de primera línea, además de existir 
riesgos importantes como mielosupresión 
prolongada, aplasia de médula ósea o efectos 
inmunosupresivos44, aunque generalmente 
es bien tolerada. Por el momento se restringe 
a un uso compasivo en formas agresivas.

Se ha llevado a cabo el reclutamiento para 
dos ensayos clínicos en histiocitosis (http://
clinicaltrials.gov) cuyo objetivo es el trans-
plante alogénico de células madre hemato-
poyéticas, con/sin deplección de células T, en 
el Masonic Cancer Center de Minnesota. En 
ninguno se incluye el Xantogranuloma Juve-
nil como enfermedad / criterio de inclusión 
de dichos ensayos. Existe un trabajo publi-
cado de un caso con JXG, linfohistiocitosis 
hemofagocítica y leucemia mielomonocítica 
juvenil tratado mediante transplante alogé-
nico de células madre hematopoyéticas con 
buenos resultados45. En el uso de cladribina, 
hay múltiples trials (http://clinicaltrials.gov/
ct2/results?term=cladribine) en curso para 
dicho fármaco, aunque ninguno para su uso 
en JXG.

El pronóstico es muy favorable. Los formas cu-
táneas involucionan espontáneamente hasta 
su desaparición sin dejar cicatrices en meses-
años en la mayoría de los casos, y dependien-
do del número y extensión de las lesiones1, 
como sucedió en nuestro caso. Aquellos ca-
sos sistémicos con masas retroperitoneales, 
hepáticas, en médula ósea o en SNC suelen 
tener una alta supervivencia con tratamiento 
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quimioterápico; aunque pueden darse casos 
muy agresivos, con fallecimiento del pacien-
te a pesar de un tratamiento quimioterápico 
adecuado40. 
 
Nuestra paciente ha evolucionado favorable-
mente sin tratamiento alguno, con aparición de 
algunas lesiones nuevas, sobre todo en espalda, 
durante el seguimiento clínico (Figura 2).

Realiza controles periódicos de las lesiones por 
el Servicio de Dermatología y ha sido dada de 
alta por parte de la Unidad de Oncohematología 
Pediátrica. No ha presentado hasta el momen-
to, a la edad de 3 años, y según los controles 
realizados, ninguna complicación extracutánea.

Comentarios

•	 El Xantogranuloma Juvenil es la histiocito-
sis no-Langerhans más frecuente en me-
nores de 2 años.

•	 Su presentación habitual es en forma de 
dermatosis, afectando excepcionalmente 
a otros órganos, en forma de lesión solita-
ria con patrón dermatoscópico en forma 
de “sol poniente”.

•	 La biopsia con análisis histológico e inmu-
nohistoquímico es diagnóstico, mostran-
do positividad a la vimentina, anti-F.XIIIa 
y CD68; y negatividad a S100 y CD1a.

•	 Pruebas complementarias posteriores al 
diagnóstico, tales como estudio hemato-
lógico, iRM cerebral, ecografía abdominal 
y examen oftalmológico son necesarias 
para descartar formas extracutáneas; so-
bre todo en aquellas de presentación cu-
tánea con lesiones múltiples.

•	 Las formas cutáneas no necesitan de tra-
tamiento alguno.

•	 Para las formas sistémicas, el protocolo 
quimioterápico más efectivo es aquel que 
incluye corticoides y derivados de alcaloi-
des de la vinca. La cladribina ha sido utili-
zada en algunos casos refractarios y agre-
sivos.

•	 El pronóstico es favorable en la gran ma-
yoría de los casos, con regresión espontá-
nea de las lesiones.

Figuras 2 y 3. Lesiones en espalda y 
cuero cabelludo al año de vida
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Introducción

La presencia de cuerpos extraños ano-rec-
tales es un fenómeno conocido en adultos 
pero raro en niños .Existen múltiples series 
que recogen cuerpos extraños de localización 
ano-rectal, pero la mayoría de ellas incluyen 
pacientes adultos junto con niños  y cuerpos 
extraños ingeridos por vía oral e introducidos 
por vía anal  en la misma serie1,2.

Aunque existen algunas publicaciones  referi-
das exclusivamente a cuerpos extraños ano-
rectales y sus consecuencias, sólo hemos en-
contrado dos artículos publicados referidos 
a objetos punzantes (aguja y alfiler, respecti-
vamente) en recto en niños. El primero trata 
de  un lactante de 19 meses que debutó con 
cojera por un alfiler localizado en ampolla 
rectal, que pudo  extraerse vía anal bajo se-
dación3. El segundo, se refiere  a otro lactante 
de mes y medio con llanto y cólicos desde 18 
días previos en el que se localizó alfiler que  
se extrajo con pinza hemostática sin compli-
caciones posteriores4. En ambos casos el me-
canismo de introducción no llegó a conocerse 
y se clasificaron como  ingesta accidental del 
cuerpo extraño ya que las familias descono-
cían el mecanismo por el que habían sido de-
glutidos y negaban la introducción rectal de 
los  mismos.  También  se han descrito casos 
en la literatura por  la introducción poco cui-
dadosa de termómetros5 o de cánulas de lim-
pieza. Incluso existe,  un  caso publicado por 
cuerpo extraño  vegetal secundario a abuso 
sexual en un lactante de dos meses6. 

Con respecto al  tratamiento que se debe rea-
lizar, existen variaciones  en función de la na-
turaleza del objeto. Al tratarse, la mayoría de 
las veces, de actuaciones urgentes y de ob-
jetos de naturaleza muy variada, las formas 
de extracción descritas obedecen a la expe-
riencia personal del médico y a su capacidad 
de improvisación. Así por ejemplo,  existe una 

publicación sobre un varón de 14 años  por-
tador de  una lata de refresco intra-rectal que 
consiguieron extraer de forma artesanal bajo 
anestesia, cambiando la estructura  de la lata,  
retorciéndola y estrujándola hasta convertir-
la  en un cono, para facilitar el paso a través 
del  esfínter  anal7. En el caso de que sea pun-
zante, como sucedió en el paciente  que pre-
sentamos, hay que tener especial precaución 
para que no se produzcan lesiones del esfín-
ter por lo que es necesario realizar maniobras 
suaves para su extracción, que a veces,  pue-
den reducirse al tacto rectal con desinserción 
y extracción, sin que se requiriera anestesia 
local ni sedación, pero en un porcentaje im-
portante, que varía según las series, requie-
ren anestesia o sedación.

Presentamos el caso de un niño de siete años 
que acudió llevado por sus padres a un ser-
vicio de Urgencias por presentar un cuerpo 
extraño punzante insertado en ano  

Caso clínico
  
Niño de siete años que es llevado al servicio 
de urgencias de un centro de salud  por sus 
padres, por tener insertado  un hierro con 
forma helicoidal (parte extraíble de una ba-
tidora) en ano. Según explicaron  los padres, 
acudieron a la habitación dónde se encontra-
ba el niño junto con su hermana mayor de 
nueve años, ante los gritos de los dos niños, y 
encontraron al niño con el hierro de la batido-
ra incrustado en la zona anal. Ante el llanto y 
excitación que presentaba el paciente,  lo co-
gieron en brazos con cuidado y lo llevaron al 
servicio de urgencias más próximo sin hacer 
ningún intento de desinserción.  A  la explo-
ración, el niño presentaba gran excitación y 
llanto y un  hierro de  forma helicoidal de  22 
cm de longitud insertado en ano, accesorio 
de una batidora eléctrica (figura 1). Durante 
la anamnesis a los padres y al niño, se puso de 
manifiesto que ni los padres ni ningún adulto 
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estaban presentes en el momento del acci-
dente. El niño refería haberse caído encima 
del hierro.

El médico de urgencias  realizó tacto rectal 
con 5º dedo  para valorar el grado de pene-
tración y forma del hierro, palpándose una 
terminación en U y una penetración de unos 
5 cm. y se consiguió desimpactar y extraer  
por medio exclusivamente  del tacto rectal, 
sin necesidad de anestesia ni sedación. Pos-
teriormente se realizó nuevo tacto rectal para 
valorar esfínter y mucosa rectal que no pre-
sentaban úlceras ni sangrado. Tras revisar la 
historia clínica del niño para descartar ante-
cedentes similares y valorar el entorno psico-
social de la familia se decidió el alta, al no en-
contrar datos que pudieran hacer sospechar  
maltrato ni abusos,  y se remitió a domicilio 
para observación y posterior revisión por su 
pediatra. El médico que lo atendió en urgen-
cias hizo parte de lesiones al juzgado corres-
pondiente y lo comunicó telefónicamente al 
pediatra . La exploración que realizó el pedia-
tra 48 horas después también fue normal y 
los padres refirieron que no había mostrado 
dolor ni sangrado. Ante la peculiaridad del 
caso, se remitió al trabajador  social del cen-
tro de salud para evaluar el medio social y el 
ambiente familiar, no encontrando tampoco 
distocias sociales ni datos que pudieran hacer 
pensar en conducta inducida ni abusos, por lo 
que se diagnosticó como un accidente ocurri-
do en su domicilio.

Discusión  

Desconocemos la causa última de porqué este 
paciente se clavó el hierro de la batidora.       

El niño refería que se había caído encima del 
hierro, lo cual parece poco probable. Tenien-
do en cuenta que las experiencias anales son 
narcisistas e incomunicables8 y que a partir 

de los seis años se suele tener conciencia de 
las normas sociales y, por tanto, el autoero-
tismo forma parte de la intimidad o incluso 
de lo  prohibido9, probablemente el niño no 
contaría  toda la verdad.
   
Se excluyó razonablemente la posibilidad de 
abusos sexuales ya que no había en el domici-
lio personas extrañas y los padres fueron en-
trevistados por el trabajador social, el médico 
y el pediatra  sin encontrar ningún dato que 
apoyara esta tesis. Además, acudieron de for-
ma rápida a urgencias sin intentar maniobras 
de desinserción domiciliaria  y posteriormen-
te acudieron puntualmente a las citas que se 
les recomendó.

Hay que tener en cuenta, que los niños son 
curiosos de forma natural. La exploración del 
propio cuerpo es normal en los niños peque-
ños, incluso hay niños que intentan meterse 
objetos en sus orificios genitales. Este com-
portamiento se puede calificar como peligro-
so pero no anormal y puede compararse a la 
introducción de objetos en la nariz o en los 
oídos10.

Una  posible explicación estaría en relación 
con el erotismo anal. Desde Freud, los psi-
coanalistas han teorizado sobre la fase anal. 
La organización anal se muestra  en la teoría 
psicoanalítica, como un punto crucial en la 
organización psíquica, en tanto liga pulsiones, 
narcisismo y defensas, constitución del yo e 
interiorización de normas.  Freud confiere 
una gran importancia al erotismo anal y al 
aprendizaje del control de esfínteres en la 
maduración infantil11. Para los psicoanalistas, 
la etapa o fase anal, se sitúa alrededor del 
tercer año de vida. Es esencial para la organi-
zación psicosexual infantil. Se caracteriza  por 
el establecimiento de la organización sádico-
anal, el predominio de la pulsión de control, 
la confrontación del sadismo y erotismo anal 

Figura 1. Cuerpo extraño. Accesorio de una batidora eléctrica manual. de 22 cm de longitud 
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mediante la oposición actividad o control y la 
pasividad, siendo la mucosa intestinal el órga-
no más cargado de significación sexual. .El pa-
ciente que se presenta  tenía siete años, por 
lo que aunque su edad no encajaría  exacta-
mente en este momento evolutivo, dado que 
la maduración infantil es muy variable, los 
distintos periodos pueden alargarse en fun-
ción de cada individuo.

Otro dato a tener en cuenta es que el niño es-
taba solo sin control de ningún adulto,  lo que 
se ha relacionado con los accidentes en gene-
ral12. En este sentido, nos parece importante 
informar a los padres siempre que tengamos 
oportunidad, de que aunque la mortalidad 
por accidentes infantiles ha disminuido en los 
últimos 15 años, en España continúa siendo 
una de las primeras causas de muerte entre 
1 y 14 años. Además los accidentes son más 
frecuentes en los niños que en las niñas.  Por 
esto, es importante tenerlos siempre bajo vi-
gilancia de un adulto ya que los niños a estas 
edades, exploran todo lo que hay a su alre-
dedor. Otro aspecto a tener en cuenta es que 
también se sabe que los niños con más riesgo 
de experimentar relaciones sexuales tempra-
nas son los que tienen menos supervisión pa-
rental13.

Es necesario también  tranquilizar a los pa-
dres  explicando que estas prácticas de au-
toerotismo anal son un comportamiento que 
se encuentra dentro de lo normal y que no 
suponen ninguna aberración pero que, sin 
embargo, al tratarse de un objeto metálico y 
punzante si son peligrosas,  por lo que es ne-
cesario  hablar con el niño y explicárselo con 
palabras que el pueda entender14.
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La pielonefritis xantogranulomatosa es una 
variedad infrecuente de pielonefritis crónica. 
Se trata de un proceso infeccioso asociado a 
obstrucción por cálculos renales que da lugar 
a un tejido granulomatoso que destruye el 
riñón y que contiene macrófagos rellenos de 
lipidos1.

Los síntomas son dolor abdominal y en el 
flanco del lado afecto, fiebre y retraso en el 
desarrollo ponderal. En un 50 % se palpa una 
masa abdominal. En el 70% se encuentra piu-
ria, siendo los gérmenes más frecuentes Pro-
teus y Escherichia coli.

Afecta por igual a niños y niñas, suele ser uni-
lateral y puede presentarse afectando a todo 

Pielonefritis xantogranulomatosa en pediatría
Víctor Pérez Candela, Rafael Ávila Suárez, Leonor 
López Morales
Servicio de Radiología. Hospital Universitario Mater-
no Infantil de Canarias. Las Palmas de Gran Canaria

un riñón o de manera focal, simulando un tu-
mor2.

Aunque el análisis y cultivo de orina indican 
la presencia de una infección urinaria, el diag-
nóstico de pielonefritis xantogranulomatosa 
se confirma por el estudio radiológico y pa-
tológico.

En el estudio simple de abdomen (figura 1a) 
se ven los cálculos en el riñón izquierdo. Tras 
la administración de contraste urográfico in-
travenoso (figura 1b), se aprecia una elimina-
ción normal del contraste por el riñón dere-
cho y un retraso en el izquierdo.

En la ecografía (figura 2a) se ve un riñón iz-

Figura1 a. 
Rx simple de abdomen en decúbito supino. Múl-
tiples calcificaciones en flanco izquierdo sobre el 
riñón izquierdo (flechas)

Figura 1b . 
Rx de decúbito prono, fase urográfica. Se observa 
la eliminación normal del contraste por el riñón 
derecho y el retraso en la eliminación por el iz-
quierdo

De la imagen al diagnóstico

…
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quierdo aumentado de tamaño con cálculos. 
En otro corte (figura 2b), se observan cálices 
distendidos y rellenos de material ecogénico.

En la tomografía computarizada con contras-
te intravenoso (figura 3A-B), en una fase pre-
coz, se visualizan los cálculos y la dilatación 
calicilar. En la fase nefrográfica (figura  4A-B), 
se aprecia la diferencia entre el riñón derecho 
normal y el izquierdo, así como la inflamación 

Figura 2 a.
Ecografía del riñón izquierdo que está aumentado 
de tamaño y con cálculos (flechas)

perirrenal izquierda.

La tomografía computarizada es la modalidad 
de elección para el diagnóstico de la pielone-
fritis xantogranulomatosa, al poner de mani-
fiesto el reemplazamiento característico del 
tejido renal por imágenes redondeadas de 
baja atenuación, rodeadas por un anillo de 
captación del contraste. Estas imágenes co-
rresponden a cálices dilatados rellenos de te-

Figura 2b.
Corte ecográfico del riñón izquierdo donde se 
aprecian los cálculos (flechas finas) y los cálices 
distendidos rellenos de un material ecogénico 
(flechas gruesas)

Figura 3 A,B. 
TAC con contras-

te (fase precoz). 
Se visualizan los 
cálculos renales 
izquierdos, con 

dilatación de los 
cálices (flechas)

Figura 4 A,B. 
TAC (fase ne-
frográfica). Se 

aprecia la dife-
rencia entre el 
riñón derecho 

normal y la 
dilatación calicial 

del izquierdo. 
Existe, además, 
una afectación 

inflamatoria peri-
renal izquierda 

(flechas)

De la imagen al diagnóstico

…
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jido xantogranulomatoso necrótico.

Se puede determinar la extensión y la afec-
tación del área perirrenal. En los casos más 
avanzados, las masas de tejido xantogranu-
lomatoso pueden afectar al tracto gastroin-
testinal adyacente y dar lugar a fístulas con el 
colon o duodeno.

Se visualizan muy bien los cálculos renales. 
El tratamiento es quirúrgico, después de un 
tratamiento previo con antibióticos para con-
trolar la infección local. Consiste en la nefrec-
tomía del riñón afecto3.
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a Alkmaar no había desistido de su deseo de 
entrar en la universidad, logrando el permiso 
paterno para ello en 1891, aunque para los es-
tudios de química que, parecía entonces, eran 
más “acordes para una chica”. Al año siguiente 
se pasó a medicina. Se licenció en 1897 y, ese 
mismo año, escribió la tesis doctoral, en parte 
influida por su formación en química, titulada 
Vergelijkende Aschanalyses (“Análisis compa-
rativo de restos humanos”), en la que compa-
raba la composición mineral de la leche con la 
de los fetos humanos. Fue la cuarta mujer en 
Holanda en escribir una tesis en medicina3-5.

En esa época, algunos médicos holandeses se 
dirigían a clínicas alemanas para aumentar sus 
conocimientos en pediatría. Cornelia, en cam-
bio, acudió con Oskar Wyssen, en el Hospital 
de Niños de Zürich (Kinderspital), fundado en 
1868. Este sería posteriormente el hospital 
Universitario de Emil Feer, Fanconi y Andrea 
Prader, entre otros. 

Humanidades en pediatría

Introducción

El Síndrome de Cornelia de Lange (SCdL) es un 
trastorno del desarrollo poco frecuente, hete-
rogéneo genéticamente, que se define en su 
forma clásica por hipocrecimiento ante y post-
natalmente, microcefalia, rasgos faciales dis-
tintivos, sinofridia e hirsutismo, retraso mental 
y micromielia1,2. Se asocian además diversas 
anomalías congénitas que pueden afectar a los 
miembros superiores y a los aparatos digesti-
vo, cardiovascular, genitourinario, auditivo y 
oftalmológico. 

Aunque hay variabilidad en la expresión clínica 
y en la intensidad de los rasgos, el SCdL es re-
conocible por el fenotipo, observándose cier-
to parecido físico entre los pacientes afectos. 
Constituye un ejemplo del valor de la observa-
ción clínica como guía del diagnóstico, y este 
valor de la observación era uno de los men-
sajes docentes más característicos de la pro-
fesora de pediatría que lo describió, Cornelia 
de Lange. Se pronuncia aproximadamente de 
Langue (diccionario de la Real Academia Na-
cional Medicina 2012, p444 y p1498).

Cornelia Catharina de Lange (1871-1950) fue 
una pediatra holandesa con intensa actividad 
clínica y pionera en muchos campos de la me-
dicina, especialmente en pediatría clínica y su 
docencia, neuropediatría y genética (Figura 1).

Cornelia de Lange. Una mujer pe-
diatra, profesora e investigadora, 
en la primera mitad del siglo XX

Nació en Alkmaar (Holanda), el 24 de julio de 
1871, en una pequeña, pero importante ciudad 
holandesa al norte de Amsterdam. Su familia 
tenía una acomodada posición económica-so-
cial; su padre, abogado, fue miembro del Parla-
mento Holandés. Fue la primera mujer de Alk-
maar en realizar el bachillerato superior. Quiso 
estudiar en la Universidad de Amsterdam, pero 
su padre intentó disuadirla y la presionó para ir 
a Suiza durante un año “para terminar su edu-
cación de una manera más acorde a una mujer 
de su estatus social y época”. Cuando volvió 

Síndrome de Cornelia de Lange
Miguel Ángel Zafra Anta, Paloma Hernando López 
de la Manzanara*, Leire Parapar Álvarez*.
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Figura 1. 
Retrato de Cornelia de Lange,  según una foto-
grafía. Pintado por Lizzy Ansingh
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Primera actividad profesional. 
Ante todo pediatra clínica

Al volver a Amsterdam, De Lange estableció 
una consulta para mujeres y niños en Beulings-
traat. Pronto fue conocida como médico de ni-
ños. En 1907, empezó a trabajar en el Emma 
Kinderziehenhuis, Hospital de Niños de Ams-
terdam, donde se ocupaba de la nueva sala 
de lactantes4. En el hospital Emma, había una 
escuela de enfermería desde 1904. El “Emma”, 
llamado así en 1899 en nombre de la Reina 
Regente, había sido fundado en 1865 gracias 
a donaciones y bajo el patrocinio de la ciudad, 
siendo su primer director médico Samuel Ra-
nitz (1834-1913), médico y pintor holandés. 
Desde 1892, el hospital contaba con un ala se-
parada para las enfermedades de los niños. 

Además de la clínica, De Lange desplazó su inte-
rés, también, hacia las autopsias y la anatomía 
patológica, algo frecuente entre los clínicos de 
principios del XX. Estudió la anatomía junto a 
Jan Cornelis Schippers, el director de la clínica, 
y a Bernard Brouwer, profesor de neurología. 
Incluso, conocía las técnicas de las preparacio-
nes microscópicas de tejidos neuronales. 

En 1927, con 56 años, se presentó a una plaza 
vacante de profesor de pediatría en la Univer-
sidad de Amsterdam. Fue elegida para la cáte-
dra de pediatría5 convirtiéndose, con ello, en 
la primera mujer profesora de medicina en Ho-

landa4. Así, dejó el Emma para dirigir la clínica 
universitaria pediátrica en el Binnen Gasthuis.

En su etapa de profesora, concretamente, de-
finió el nanismo tipo Amstelodamensis (nom-
brado así por la ciudad en la que trabajó) en 
una descripción de dos casos6 y, además, cinco 
años más tarde comunicó un tercer caso y los 
hallazgos en la autopsia de su primer caso que 
falleció con 5 años y 9 meses de edad7. Este 
síndrome pasó a denominarse Síndrome de 
Cornelia de Lange en la década de los 50. 

El síndrome de Cornelia de Lange

Cornelia publicó los dos primeros casos de 
nanismo tipo degenerativo Amstelodamen-
sis en la revista Archives de Medicine des En-
fants, y propuso los criterios diagnósticos6,7. 
No había encontrado descripciones previas. 
Se trataba de niñas con retraso ponderal y 
bronconeumonía, que habían ingresado, por 
azar, sucesivamente en el tiempo. Destacaba 
su gran parecido físico, sin tener relación fa-
miliar. La primera niña con 14 meses de edad 
pesaba tan sólo 5.500 g; había pesado 1.250 
gramos al nacer y tenía problemas de alimen-
tación. El ingreso duró 42 días. El segundo 
caso, con 5 meses de edad y un peso de 3.499 
g, ingresó por bronconeumonía el día del alta 
del primero. Al nacer había pesado 2.000 g. 
Falleció (Figura 2).

Desde 1938 se fueron publicando casos ais-

Figura 2. 
Primeros dos casos de síndrome de Cornelia de Lange descritos en la publicación original6
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… lados en Europa. Hasta 1963 no se describió 
en EEUU, por parte de Jervis y Stipmson (J Pe-
diatr 1963). Dos años antes, en 1961, se había 
descrito por Altozano el primer caso en Espa-
ña, muy bien documentado8.

En 1952, De Bruyne y cols. describieron dos 
pacientes con fenotipo similar y citaron un 
paciente descrito por Brachmann en 1916. 
Por ello, varios autores sugirieron el nombre 
de Brachman-De Lange para el síndrome3. 
Otras denominaciones del SCdL son síndrome 
de sinofridia (en inglés “Bushy Syndrome”),  
enanismo de Amsterdam (“dwarfism”).

Brachmann en 1916 describió un caso de un 
neonato con enanismo, costillas cervicales e 
hipertricosis, con alteraciones de extremida-
des superiores (Brachmann W. Ein Fall von 
symmetrischer monodaktylie durch ulna de-
fekt, mit symmetrischer Flughaut bildung in 
den Ellenbeugen, sowieanderen Abnormi-
täten – Un caso de monodactilia simétrica 
por anomalía ulnar, membrana simétrica an-
tecubital y otras malformaciones. JahrKinder-
heilkunde 1916; 84:225–23). Fue producto 
de una gestación normal, parto a término y 
bajo peso (1600 g). Sin embargo, el caso ne-
crópsico no se conservó adecuadamente y 
el estudio patológico fue un tanto limitado. 
Describió con menos detalle los signos facia-
les. Algunos autores dudan que la fotografía 
aportada en la publicación sea un caso típico 
de De Lange. Tiene un aspecto rollizo y enve-
jecido, con grandes orejas, cuello corto, con 
un pene malformado, sin uretra. Por tanto, 
podría corresponder a un caso de síndrome 
o secuencia de Potter sobreimpuesto a una 
anormalidad en los brazos. Mac Arthur y otros 
autores recomiendan no utilizar Brachmann 
en la nomenclatura o, al menos, reservarla 
para los casos con alteración bilateral grave 
de los brazos. 

Del médico alemán Winfried Robert Clemens 
Brachmann no se sabe apenas nada. Proba-
blemente, nació en 1888. Murió en 1916, tras 
ser alistado en la Primera Guerra Mundial. Su 
imagen y su curriculum fueron destruidos du-
rante la Segunda Guerra Mundial. 

La dos guerras mundiales se convirtieron en 
un verdadero “suicidio” de la ciencia y de la 
medicina europea, de la pediatría francesa, 
alemana, y centroeuropea. Véase, por ejem-
plo, en esta revista, la detención y fusilamien-
to de Pompe, en Holanda9.
Actualmente, el primer caso preservado como 

espécimen anatómico (registrado en 1849) se 
encuentra en la Universidad de Amsterdam, 
en la colección del anatomista holandés Wi-
llem Vrolik (1801-1863)10.

Clínicamente, se distinguen actualmente tres 
fenotipos de SCdL, grave, moderado y leve. 
Aunque la mayoría de los casos son esporá-
dicos, existen casos familiares con un patrón 
de herencia dominante, y otros probandos 
con mosaicismo germinal. La prevalencia es 
variable, oscilando entre 1:62.000-1:45.000 
nacimientos1,2. En el año 2004 se describió 
el primer gen asociado al SCdL denominado 
NIPBL (“Nipped-B homolog –Drosophila-“, 
localizado en la región 5p13-14. El retraso 
mental es de grado variable, siendo más im-
portante en pacientes con la mutación del gen 
NIPBL. Otros genes causantes de la enferme-
dad son SMC1A (cromosoma Xp11) y el SMC3 
(cromosoma 10q25), que codifican proteínas 
implicadas en el complejo de las cohesinas. 
Este complejo de proteínas está involucrado 
en mantener la estructura de los cromoso-
mas, media en la unión de las cromátidas en 
la metafase. Cerca del 35% de los pacientes 
no tienen mutación en ninguno de los genes 
descritos hasta ahora. Las bases patogénicas 
no están aún claras, aunque es posible una 
disregulación de la expresión génica y/o de la 
cohesión cromosómica. Influyen factores epi-
genéticos puesto que no todos los pacientes 
con la misma mutación tienen el mismo fe-
notipo1,2.

Los criterios diagnósticos del SdCL se descri-
ben de forma detallada en las publicaciones 
de Gil y de Kliney otras1,11.

Al ser una enfermedad “rara”, tiene una gran 
relevancia el asociacionismo en el tratamien-
to y seguimiento de los pacientes [Asocia-
ción Española de Síndrome Cornelia de Lan-
ge: http://www.corneliadelange.es. Cornelia 
de Lange Syndrome Foundation, Inc. (USA): 
http://cdlsoutreach.org/index.html].

Otras publicaciones y áreas de 
trabajo de Cornelia de Lange

Cornelia se distinguió como clínica y neuropa-
tóloga, participó en el desarrollo inicial de la 
pediatría en Holanda, fue pionera de la neu-
rología neonatal y pediátrica y de la genética 
clínica, así como en la docencia. Publicó varios 
libros y más de 250 artículos en revistas sobre 
diversos temas3,5. Ello es muy destacable en la 
época. Publicó en holandés, en francés, tam-

Humanidades en pediatría
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bién en inglés (Am J Dis Child) y en alemán. 

Mencionaremos algunos temas:

•	 Genética clínica. Su estudio más cono-
cido en el campo de la genética clínica 
es el ya mencionado sobre el enanismo 
“typus amstelodamensis” en Archives 
de Medicine des Enfants (1933, 1938). 
En genética desarrolló una aproxima-
ción clínica, con análisis de pedigrís, 
de árboles genealógicos, de estudio de 
hermanos y gemelos en combinación 
con estudios de órganos y tejidos. Di-
rigió tesis en este sentido. No hay evi-
dencia de que recibiera influencia de los 
trabajos de otros genetistas holandeses 
como De Vries, Waardenburg o Sirks. 
También, describió por primera vez un 
trastorno neuromuscular con distrofia 
progresiva, hipertrofia muscular con-
génita, anomalías extrapiramidales y 
retraso mental. Publicó casos de “Hi-
pertricosis familiar congénita totalis” 
(1945). 

•	 Neurología. Tuvo publicaciones en neu-
ropatías (1925), hidrocefalia, encefalo-
cele, agenesia de cuerpo calloso (1925), 
convulsiones, y en anatomía patológica, 
sobre todo, del sistema nervioso cen-
tral.

•	 Nefrología. Fue pionera en el estudio de 
la piuria en lactantes (1903). También, 
publicó sobre el diagnóstico de nefritis 
(1918) y las anomalías congénitas del 
tracto urinario (1927).

•	 Otros temas de investigación y publi-
cación: Patología neonatal (ictericia 
e hydrops, craneosinostosis, trastor-
nos neurológicos), trastornos abdo-
minales (ej. cirrosis), esplenomegalia 
(enfermedad de Gaucher), trastornos 
metabólicos, enfermedades hemato-
lógicas, infectología (tuberculosis, dif-
teria), bronquiectasias, diabetes insí-
pida (1933, 1935), sobre exploración 
clínica (1940), enfermedad de Barlow 
(escorbuto con afectación infantil5, 
etc.

De Lange publicó hasta pocos meses antes 
de su muerte. A los 78 años de edad escri-
bió un artículo sobre “The traumatic chan-
ges in the brain of fully developed children 
after spontaneous birth”.

Cornelia de Lange fue miembro del consejo 
editorial de la principal revista médica holan-
desa Nederlandsch Tijdschriftvoor Genees-
kunde, y también de Acta Pediátrica Scandi-
navica, así como Annales Paediatrici. 

Cornelia, también, trató sobre temas de di-
vulgación como su traducción del libro ale-
mán de cuidados del niño, Het Kind. Puede 
decirse que era como el Dr. Spock holandés 

de principios del siglo XX4,12 (Figura 3).

Finalmente, se la consideró una reputada  hu-
manista, conocedora además de lenguas clá-
sicas.

Primeras mujeres médicos de 
Holanda

Aletta Jacobs (1854-1929) fue la primera mu-
jer holandesa en ser aceptada en una facultad 
de medicina. Se licenció en 1878 y se doctoró 
un año después. Jacobs fue conocida feminis-
ta y luchadora por los derechos de la mujer 
y el sufragio universal. Otras doctoras fueron 
Catharina Van Tussenbroek’s, ginecóloga, y 
Marie du Saar, oftalmológa5.

Cornelia de Lange fue una mujer entre las 
avanzadas de su época, que rompió barreras. 

Humanidades en pediatría

FIGURA 3. 
Libro divulgativo para familias. Foto de Oehme J. 
Kinderkrankenschwester, 199212
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… Sin embargo, De Lange nunca defendió explí-
citamente los derechos de la mujer. Quizás, 
por ello, se le negó en sus primeros años de 
profesión cierto reconocimiento que tuvieron 
otras mujeres en el campo de la Medicina. No 
sólo tuvo que enfrentarse con las decisiones 
paternas para estudiar medicina. Un tío de 
Cornelia, médico, le escribió -traducido- lo si-
guiente, al poco publicarse su artículo sobre 
la piuria: “Querida Cornelia: ha sido terrible 
para la familia que estudiaras para ser doctor 
pero, ahora, además, publicas sobre infección 
urinaria en lactantes. Verdaderamente, has 
llegado demasiado lejos”5. Un último ejem-
plo: sus colegas docentes de la universidad la 
llamaban constantemente “Señorita”, en vez 
de “Profesora” 3-5.

En 1898, Cornelia fundó con Jacoba van 
Maarsseveen la DDD (Dicendo Discen-
tes Docemus), un grupo de mujeres 
estudiantes, precursora de asociacio-
nes de mujeres estudiantes en Holan-
da. La DDD tenía reuniones mensua-
les en casa de J Bosch Kemper. En ese 
entorno y tras una conferencia en el 
Salón Nacional de Trabajo de las Mu-
jeres conoció a mujeres de Amster-
dam activas en el desarrollo del mun-
do laboral, como Lizzy Ansingh que, 
más tarde, haría el retrato de De Lan-
ge, su imagen más célebre. Conoció 
en 1898 a Johanna ter Meulen, amiga 
y compañera de piso. Se trata de una 
amistad que duraría toda la vida.

Elisabeth Johanna ter Meulen (Ams-
terdam 1867 - Aldaar 1937) fue pionera en la 
creación de la vivienda social en Amsterdam 
para clases pobres y trabajadoras, inspirán-
dose en modelos ingleses. También, promo-
cionó el trabajo de la mujer. 

Otros aspectos de la vida profe-
sional de Cornelia de Lange

La describen en su ejercicio profesional como 
tranquila, amable, modesta y sobria, pero cá-
lida y con gran simpatía por sus pacientes3,4. 
No se casó y no tuvo hijos.

Se tomó un gran interés en todos los aspec-
tos de la infancia, la enfermedad y la salud. En 
1908, De Lange colaboró en la creación de la 
Confederación Holandesa para la Protección 
de la Infancia (Nederlandsche Bond tot Bes-
cherming van Zuigelingen). 

Decían de ella que tenía un agudo ojo clíni-
co para detectar las enfermedades y que era 
crítica con el uso excesivo de las exploracio-
nes complementarias. Su regla era “Primero 
observar atentamente”. Valoraba cuidadosa-
mente los aspectos socio familiares del niño 
enfermo.

Como profesora sabía motivar a sus alumnos, 
muchos de los cuales se dedicaron, después, 
a la pediatría. En sus 11 años como profesora 
dirigió 14 tesis en pediatría. Entre sus gradua-
dos había 3 mujeres3,4,11. Tenía un tratamiento 
casi maternal con otras mujeres médicos5. 

Desde 1929 a 1935, De Lange fue Presidente 
de la Sociedad Holandesa de Pediatría, fun-
dada en 1892. Se le consideraba una gran 
conferenciante (Figura 4).

Renunció en 1938, con 67 años de edad, a 
la plaza de profesora, once años después de 
haberla ganado, y volvió al Emma. Además 
de por la edad, tenía diferencias con respec-
to a cómo se consideraba la pediatría en la 
Universidad, tratada como una rama menor 
dentro del currículum formativo médico. La 
muerte de su amiga y compañera de piso, 
Johanna ter Meulen, quizá pudo ser otra ra-
zón que motivó la vuelta a su trabajo-afición 
favorita, es decir, la atención de los niños en-
fermos y la anatomía patológica del sistema 
nervioso3,4,12.

Todavía tendría que volver a cambiar de acti-
vidad al llegar la II Guerra Mundial a Holanda, 
en 1940. El profesor de pediatría que había 

Humanidades en pediatría

FIGURA 4. Foto de la profesora De Lange dando 
clase. Tomado de De Knecht-van Eekelen AM 
(Am J Med Genet 19944)



 canarias pediátrica enero - abril 2014   41
Humanidades en pediatría

sucedido a De Lange, Samuel van Creveld 
(1894-1971), fue obligado a renunciar a su 
plaza durante la ocupación alemana, por ser 
judío. Su puesto fue ocupado por Schippers, 
director del Hospital de Niños, que estuvo en 
ese puesto docente hasta junio de 1945. Por 
ello, Cornelia con 70 años, realizó tareas de 
directora del Emma durante la guerra. El in-
vierno 1944-1945 fue especialmente duro en 
los Países Bajos. Pasó a la historia holandesa 
con el nombre de Hongerwinter (“invierno 
del hambre”). El hospital recibió muchos ni-
ños qie ingresaron por malnutrición, diarrea y 
agotamiento. Cornelia debió hacer enormes 
esfuerzos para asegurar la comida de los pa-
cientes y el combustible de las estufas. Cayó 
gravemente enferma, pero sobrevivió y dis-
frutó de la liberación de su país de la Alema-
nia nazi por parte de las fuerzas aliadas. 

Cuando Schippers regresó al hospital Emma, 
Cornelia se retiró. La dirección del hospital le 
agradeció sus esfuerzos nombrándola miem-
bro de honor y cediéndole un despacho y 
un pequeño laboratorio en el hospital. Has-
ta poco antes de su muerte, en 1950, siguió 
desarrollando su actividad como consultora 
cuando se la requería. Organizaba encuen-
tros médicos un sábado por la tarde al mes 
con otros pediatras y antiguos  alumnos su-
yos, para comentar diversos temas de la pe-
diatría y sus avances de la época. Gran parte 
de sus conferencias clínicas durante los años 
1943-1946 fueron publicados en tres partes, 
tituladas Ziekekinderen3,4,11.

Epílogo

Cornelia recibió honores y reconocimientos 
en vida, como el nombramiento de Caballero 
de la Orden de Orange-Nassau. Este es un re-
conocimiento honorífico civil,  se puede com-
parar a la Orden del Imperio Británico.

En 1946 se escribió un número especial en la 
Nederlandsch Tijdschriftvoor Geneeskunde5, 
para darle un homenaje con motivo de su 75 
cumpleaños.

La Sociedad Holandesa de Neurología Pediá-
trica desde 1990 hasta la actualidad, otorga 
una medalla que lleva su nombre a investiga-
dores en ese campo. Se sigue manteniendo 
una Conferencia Cornelia de Lange.

Cornelia de Lange durante su vida nunca ol-
vidó a sus pacientes pediátricos. Concluimos 
como el artículo de De Knecht4, con un her-

moso pensamiento de De Lange en 1932: “Por 
tanto, yo creo que el pediatra debe ser capar 
de vivir alegre como un niño. Debe revolotear 
con las mariposas, juguetear con borreguitos, 
arrullarse con los bebés y conservar en lo más 
profundo de su ser algo de la eterna juven-
tud”.
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9º Curso de Primavera de la Sociedad Canaria de 
Pediatría de Santa Cruz de Tenerife

5 de abril de 2014

Dr. Luis Antonio García González
Director del Instituto de

Formación Médica Continuada de Tenerife

Ponentes del Curso

Dra. Rosa Gloria Suárez López de Vergara
Dr. Alejandro Cobo Costa.

Dr. Pedro Javier Rodríguez Hernández
Dra. África Borges del Rosal.

Dra. Elena Rodríguez Naveiras.
D. Marcos Luis Cámara Barroso.

Dra. Nieves Luisa González González.
Dr. Honorio Armas Ramos.

Dra. María José Hernández González.
Dra. María Isabel Luis Yanes.

Dr. Pedro Arango Sancho.
Dra. Margarita Monge Zamorano.

Dra. María Cleofé Ferrández Gomaríz

PROGRAMA

9:00 h. 
Registro de entrada.

9:10 h. 
Inauguración del Curso
Dra. Rosa Gloria Suárez López de Vergara.
Presidenta de la Sociedad Canaria de Pedia-
tría.

9:15 h. 
Presentación del Libro de Publicaciones
2013 de los miembros de la Sociedad
Canaria de Pediatría.
Dr. Alejandro Cobo Costa. Médico Especialis-
ta en Pediatría. Hospital Universitario de Ca-
narias.

9:45-11:00 h. 
1ª MESA REDONDA
Altas Capacidades Intelectuales.

Moderador:
Dr. Pedro Javier Rodríguez Hernández.
Médico Especialista en Pediatría. Hospital de 
Día Infantil y Juvenil “Diego Matías Guigou y 
Costa”. Servicio de Psiquiatría. HUNSC.

Ponencias:

9:50 - 10:10 h. 
Altas Capacidades Intelectuales:
Conceptualización y Mitos Asociados:
Dra. África Borges del Rosal. Departamento 
de Psicología Clínica, Psicobiología y Metodo-
logía. Facultad de Psicología. Universidad de La 
Laguna.

10:10-10:30 h. 
Detección e Identificación de las Altas
Capacidades Intelectuales.
Dra. Elena Rodríguez Naveiras. Departamen-
to de Psicología Clínica, Psicobiología y Meto-
dología. Facultad de Psicología. Universidad de 
La Laguna.

10:30 – 11:00 h. 
La Atención al alumnado con Necesidades 
Específicas de Apoyo Educativo(NEAE) 
Derivadas de Altas Capacidades desde la 
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Consejería de Educación.
D. Marcos Luis Cámara Barroso. Responsable 
del Área de Alumnado con NEAE y Orientación 
Educativa y Profesional. Dirección General de 
Ordenación, Innovación y Promoción Educa-
tiva. Consejería de Educación, Universidades y 
Sostenibilidad.

11:00-11:30 h.
Descanso

11:30 – 12:00 h. 
CONFERENCIA:
Desarrollo Neurológico del niño de madre 
diabética.
Dra. Nieves Luisa González González. Médi-
co Especialista en Obstetricia y Ginecología. 
Servicio de Ginecología del HUC.

Moderador:
Dr. Honorio Armas Ramos. Médico Especialis-
ta en Pediatría. Servicio de Pediatría del HUC.

12:00 – 13:30 h. 
2ª MESA REDONDA
Avances en Nefrología Pediátrica.

Moderadora:
Dra. María José Hernández González. Médi-
co Especialista en Pediatría. Centro de Salud 
Dr. Guigou.

Ponencias:

12:10 – 12:30 h..
Utilidad de la Cistatina C para detección 
del daño Glomerular Renal Precoz.
Dra. María Isabel Luis Yanes. Médico Especia-
lista en Pediatría. Adjunto de la Sección de Ne-
frología del Servicio de Pediatría. HUNSC.

12:30 - 12:50 h. 
Determinación de Procalcitonina como
marcador de Pielonefritis aguda.
Dr. Pedro Arango Sancho. Médico del Servi-
cio de Pediatría. HUNSC.

12:50 – 13:10 H. 
La Elevación del cociente Calcio/Citrato 
como factor de riesgo de Cristaluria y Li-
tiasis.
Dra. Margarita Monge Zamorano. Médico 
Especialista en Pediatría. Centro de Salud de 
Tacoronte.

13:10 – 13:20 h. 
DISCUSIÓN

13:20 – 14:00 h. 
CONFERENCIA:
SITUACIÓN ACTUAL DE LA ENFERMEDAD
NEUMOCÓCICA EN ESPAÑA. ESTUDIO
HERACLES.
Dra. María Cleofé Ferrández Gomaríz. Médi-
co Especialista en Pediatría. Centro de Salud 
Laguna – Mercedes.

Moderador:
Dr. Luis García-Ramos Estarriol. Servicio de 
Urgencias Pediátricas Dr. Jaime Cháves. S/C de 
Tenerife.

14:00 h.
CLAUSURA DEL CURSO.

Al finalizar el Curso se servirá un Cóctel en la
Terraza San Borondón del COMTF.

Se ha solicitado la Acreditación a la Comisión
Canaria de Acreditación de la Formación Con-
tinuada de las Profesiones Sanitarias.

Se entregará a los asistentes el libro:
Manual de Pediatría, M. Cruz Volumen II

Sede del Curso:
Salón de Actos del Colegio Oficial de
Médicos de Santa Cruz de Tenerife.
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Viernes 27 de junio

15:30-20:00	 Recogida documentación
16:30-17:00	 Acto de Inauguración
17:00-18:00	 Conferencia Inaugural:   

Asma de control difícil: lo que debe saber el pediatra.
Ponente: Dr. Miguel Tortajada Girbés
Unidad de Neumología
Hospital Dr. Peset. Valencia.
Moderador: Pendiente de designar.

18:18-30		 Descanso-café.
18:30-20   	 Taller:

Los 42 problemas ortopédicos  más comunes en  Ortopedia Infantil.
Ponente: Dr. José Ricardo Ebri.
Especialista en Traumatología y Ortopedia. Especialista en Pediatría.
Director del Instituto Valenciano de Ortopedia Infantil.
Moderadora: Dra. Rosa Gloria Suárez López de Vergara 
Sociedad Canaria de Pediatría de Santa Cruz de Tenerife

21:15 		  Cena de confraternización.

Sábado 28 de junio

9:00-11:00      	 Ecografía para pediatras: Curso Básico.
Dr. Victor Pérez Candela.
Radiólogo Pediátrico.
Anteriormente Jefe de Servicio de Radiología.
Hospital Universitario Materno-Infantil de Canarias.
Moderador: Gonzalo Cabrera Roca.
Sociedad Canaria de Pediatría de Las Palmas.

11:00-11:30   	 Descanso-café
11:30-13:00   	 Taller Endocrinología

42 Preguntas y respuestas sobre Crecimiento que debe conocer el Pediatra.
Dra. Angela Domínguez García.
Endocrinología Infantil.
Hospital Universitario Materno-Infantil de Canarias.
Moderador: pendiente de designar

13:00-14:30 	 Lectura de Póster
14:30-15.30 	 Almuerzo
15:30-18:00 	 Presentación de Comunicaciones
18.00-18:30 	 Descanso-Café.
18:30-19:30 	 Conferencia de Clausura:

¿Cómo elige el meningococo a sus víctimas y cómo podemos evitarlo?
Dr. Federico Martinón de Torres.
MD, PhD, Profesor asociado de Pediatría, Médico Adjunto UCIP.
Servicio de Críticos, Intermedios y Urgencias Pediátricas. 
Hospital Clínico Universitario de Santiago de Compostela.
Moderador: Dr. Luis Ortigosa Castillo.

19:30-20:00 	 Asamblea Conjunta Sociedades Canarias de Pediatría Tenerife y Las Palmas
21:30		  Cena de Clausura. Entrega de Premios. Despedida.

organiza:
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Normas de publicación
CANARIAS PEDIÁTRICA es el órgano de expresión fundamental de 
las Sociedades Canarias de Pediatría. Por ello, además de difundir las 
actividades de las Sociedades, pretende ser portavoz de la inquietud 
científica y de la problemática sanitaria pediátrica a nivel de la Co-
munidad Autónoma Canaria

Presentación y estructura de los trabajos

Preparación del manuscrito

El texto de los artículos observacionales y experimen-
tales se estructurará habitualmente en las siguientes 
secciones: Introducción, Métodos, Resultado y Discu-
sión.

En artículos extensos resulta conveniente la utilización 
de subapartados para mayor claridad del contenido. 

Otro tipo de artículos, con casos clínicos, revisiones 
y editoriales pueden precisar una estructura distinta, 
que dependerán del contenido.

Para artículos originales se recomienda que la exten-
sión de texto no supere las 3.000 palabras y el número 
de citas bibliográficas no sea superior a 40. Se admiti-
rán un máximo de 8 figuras y/o tablas. Es recomenda-
ble que el número de firmantes no sea superior a seis.

Para notas clínicas se recomienda que la extensión 
máxima del texto sea de 1.500 palabras y el número de 
citas bibliográficas no sea superior a 20. Se admitirán 
un máximo de 4 figuras y/o tableas. Es recomendable 
que el número de firmantes no sea superior a cinco.

Página Titular

En la Página Titular deberá figurar la siguiente infor-
mación:

Título del artículo. Deberá ser lo más explícito y •	
conciso posible, pero incluyendo en el mismo toda 
la información que maximice la sensibilidad y es-
pecificidad en su recuperación a través de búsque-
da electrónica.

Nombres de los autores y sus filiaciones institu-•	
cionales.

Nombre del departamento/s o institución/es y •	
centros de trabajo y dirección de los mismos.
Declaración de descargo de responsabilidad, si las •	
hubiera.

Nombre, dirección postal, teléfono, fax y dirección •	
de correo electrónico del autor responsable de la 
correspondencia.

Fuentes de financiación en forma de becas, equi-•	
pos, medicamentos, etc.
Recuento de palabras (excluyendo resumen, agra-•	
decimientos, leyendas de figuras y tablas.
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Fecha de envío.•	

Resumen y palabras clave

El resumen es la única parte del manuscrito incluida en 
la mayoría de las bases de datos electrónicas y de él se 
obtiene la información básica del estudio en los índices 
bibliográficos. Los autores se asegurarán de recoger en 
él, de la forma más exacta posible, toda la informa-
ción del artículo. Los trabajos originales incorporarán 
resumen estructurado con extensión aproximada de 
250 palabras y los siguientes apartados: Introducción 
y Objetivos, Material o Pacientes y Métodos, Resulta-
dos y Conclusiones. Para el resto de las secciones  se 
adjuntará un resumen de 150-200 palabras aproxima-
damente.

Los autores incluirán de 3 a 10 palabras clave, ordena-
das alfabéticamente, al final de la página en que figure 
el resumen. Se utilizarán para este fin términos que co-
incidan con descriptores listados en el Médical Subject 
Headings del Index Medicus. Disponible en : http://
www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/meshbrowser.cgi. De no 
existir todavía descriptores MeSH adecuados se podrá 
utilizar directamente los nuevos términos. 

Título, resumen y palabras clave en inglés.

Deberá incluirse una correcta traducción al inglés del 
título, resumen y palabras clave.

Texto

Introducción1.	

Se describirá de forma resumida el propósito del 
artículo y la justificación del estudio, enumerándo-
se los objetivos específicos (principal y secunda-
rios) o hipótesis a evaluar. Únicamente se citarán 
las referencias bibliográficas estrictamente nece-
sarias sin incluir datos o conclusiones del trabajo.

Material y métodos2.	

Incluirá sólo la información disponible en el mo-
mento de diseñar el protocolo de estudio. La infor-
mación obtenida durante el estudio será expuesta 
en la sección de Resultados.

Selección y descripción de los participantes:

Se describirán con claridad los procesos de selec-
ción de los sujetos de observación o experimenta-
les (personas o animales, incluyendo los contro-
les), los criterios de inclusión y exclusión de los 
mismos y su población de origen. Se recogerá en 
éste apartado la declaración de obtención de con-
sentimiento informado por los padres y aproba-
ción del estudio por los Comités de Investigación 
y/o Ética correspondientes.

Información técnica: 

Se identificarán los métodos, aparatos (con nom-
bre y dirección del fabricante) y procedimientos 
de forma suficientemente detallada como per-
mitir la reproducción de los resultados por otros 
investigadores. La descripción de fármacos y sus-
tancias químicas utilizadas se realizará de forma 
minuciosa, incluyendo nombres genéricos, dosis y 
vías de administración. En trabajos de revisión se 
incluirá una sección en la que se expongan los mé-

todos utilizados para localizar, seleccionar, extraer 
y sintetizar los datos.

Análisis estadístico: 

Descripción detallada del método estadístico que 
permita la evaluación de los datos originales por 
un lector experto. Se especificará el programa in-
formático utilizado, defendiendo los términos es-
tadísticos, abreviaturas y símbolos.

Siempre que sea posible se cuantificarán y pre-
sentarán los resultados con índices estadísticos 
apropiados de precisión o de incertidumbre (tales 
como los intervalos de confianza), enviando la uti-
lización aislada de pruebas estadísticas de hipóte-
sis, como valores p que no proporcionan informa-
ción de interés sobre la magnitud del efecto.

Resultados3.	

Se presentarán los resultados mediante texto, ta-
blas y gráficos, siguiendo una secuencia lógica, en 
la que los resultados más destacados del estudio 
aparecerán en primer lugar. No se repetirán en el 
texto todos los datos de las tablas e ilustraciones, 
enfatizándose o resumiéndose sólo las observa-
ciones más importantes.

Discusión 4.	

Deberán destacarse los aspectos novedosos e im-
portantes del estudio y las conclusiones y aplica-
ciones prácticas que se derivan. Se abordarán las 
limitaciones metodológicas que pudieran limitar 
su validez. Se compararán las observaciones reali-
zada con las descritas en la literatura. Podrán pro-
ponerse nuevas hipótesis cuando esté justificado.

Bibliografía5.	

La referencias bibliográficas se numerarán de for-
ma consecutiva, siguiendo el orden de aparición 
en el texto. Las referencias en texto, tablas y le-
yendas se identificarán mediante números arábi-
gos entre paréntesis. Siempre que sea posible se 
deben incluir las referencias a los trabajos origi-
nales, evitando también la utilización de los resú-
menes como referencias bibliográficas. Se citarán 
todos los autores hasta un número de seis, aña-
diendo “et al” tras ellos, en caso de superar dicho 
número.
Los nombres de las revistas se abreviarán de 
acuerdo al estilo utilizado en el Index Médicus 
(disponible en www.nlm.nih.gov) El formato de 
los diferentes tipos de citas bibliográficas puede 
consultarse en www.nlm.nih.gov/bsduniform_re-
quirements.html.

Ejemplos:

Artículo de revista•	
Shusterman N, Strom BL, Murria TG, Morrison G., 
West SL, Maislin G. Risk factors and outcome of 
hospital-acquired acute renal failure. Clinical epi-
demiologic study. Am J Med 1987; 83:65-71.

Autor corporativo•	
Diabetes Prevention Program Reserarch Group. 
Hypertensión, insulina, and proinsulin in partici-
pantes with impaired glucose tolerante. Hyper-
tension 2002; 40:679-686.
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Capítulo de libro•	
Meltzer PS, Kallioniemi A, Trent JM. Chromosome 
alterations in human solid tumors. In: Vogelstein 
B, Kinzler KW, editors. The genetic basis of human 
cancer. New York: McGraw 2002, pp. 93 – 113.

Tablas

Cada tabla deberá ser impresa a doble espacio, en un 
hoja independiente. Será comprensible por sí misma, 
sin necesidad de leer el texto del artículo. Se nume-
rarán mediante números arábigos por orden de apa-
rición en el texto, acompañándose de un breve título 
explicativo. Se evitarán las líneas interiores horizonta-
les o verticales. Cada columna deberá contener un en-
cabezamiento. Las siglas y abreviaturas se explicarán 
en las notas a pie de tabla. Se identificarán adecuada-
mente las medidas estadísticas. Cada tabla aparecerá 
convenientemente referida en el texto.

Figuras

Las gráficas, dibujos o fotografías, se numerarán me-
diante números arábigos de manera correlativa y con-
junta como figuras, por orden de aparición en el tex-
to. Deben entregarse en papel o en copia fotográfica 
nítida en blanco y negro, recomendándose un tama-
ño de 127 x 173 mm. En el dorso de la figura deberá 
adherirse una etiqueta en la que figuren: número de 
la figura, nombre del primer autor y orientación de la 
misma (mediante una flecha, por ejemplo). Las figuras 
se entregarán en un sobre, sin montar. Se admitirán 
también imágenes en ficheros electrónicos que permi-
tan su reproducción el alta calidad (JPEG o GIF).

Eventualmente es posible la reproducción de fotogra-
fías o dibujos en color, siempre que sea aceptado por 
el Equipo de Dirección y Redacción y exista acuerdo 
previo económico de los autores con la Editorial.

Cuando se utilicen fotografías de pacientes, éstos no 
deben ser identificables y, si lo son, deben acompañar-
se las mismas de un permiso escrito de los padres que 
autorice su reproducción.

Leyendas de las ilustraciones

Las figuras se acompañarán del correspondiente pie, 
escrito a doble espacio en hoja incorporada al texto. 
Cuando se utilicen símbolos, flechas, números o letras 
para referirse a ciertas partes de la ilustración, se iden-
tificará su significado en la leyenda.

Responsabilidades éticas

El crédito de autoría en la realización de publicaciones 
biomédicas deberá fundamentarse en el cumplimiento 
conjunto de los siguientes requisitos:

Sustancial contribución a la concepción y di-1.	
seño, obtención de datos o análisis e interpre-
tación de los mismos.

Redacción del manuscrito o revisión crítica 2.	
con aportaciones intelectuales. 

Aprobación de la versión finalmente publi-3.	
cada. La obtención de financiación, recogida 
de datos o supervisión general del equipo de 
investigación, por si solas, no justifican la au-
toría.

El contenido de la publicación deberá ser completa-
mente original y no haber sido enviado previamente 
a otra revista. Ello no impide que puedan remitirse 
manuscritos rechazados por otra revista, trabajos 
presentados como resumen o póster en reuniones 
científicas o publicados en libros de actas de congre-
sos.

Los autores son responsables de obtener, median-
te solicitud al autor y a la editorial, los permisos de 
reproducción de gráficos, tablas, figuras, o cualquier 
otro material previamente publicado.

Los estudios experimentales deberán cumplir los re-
quisitos éticos de los correspondientes comités (ins-
titucionales y nacionales) de evaluación de la experi-
mentación con seres humanos y de la Declaración de 
Helsinki en su versión revisada del año 2000.

Envío de Originales

Los trabajos originales podrán remitirse, por correo 
electrónico a cualquiera de las siguientes direcciones:

vgarcianieto@gmail.com
mongemargarita@gmail.com
mgresa@ono.com

El manuscrito se acompañará de una carta de presen-
tación, firmada por todos los autores del trabajo, que 
incluirá:

Declaración de que todos los autores han leído y •	
aprobado el manuscrito, cumplen los requisitos 
de autoría y garantizan la honestidad de su con-
tenido.

Información acerca de la publicación previa o du-•	
plicada o el envío de cualquier parte del trabajo a 
otras revistas (sólo en caso de publicación redun-
dante)

Declaración de posibles relaciones económicas o •	
de otro tipo que pudiera ser motivo de conflicto 
de interés.

Cesión de los derechos de publicación a la revista •	
Canarias Pediátrica.

El Consejo Editor acusará recibo de los trabajos envia-
dos a la Revista e informará acerca de su aceptación o 
rechazo razonado de los mismo.

Las Normas de Publicación de Canarias Pediátrica 
están basadas en los requisitos de uniformidad para 
manuscritos enviados a revistas biomédicas del Co-
mité Internacional de Editores de Revistas Médicas 
(www.icmje.org) La traducción, no oficial, al caste-
llano ha sido publicada en Rev Esp Cardiol 2004; 57: 
538-556.

Las opiniones expresadas en los artículos publicados 
son las de los autores, y no necesariamente compar-
tidas por el Consejo Editor la revista, ni solidarias 
con la opinión de las Sociedades Canarias de Pedia-
tría.

Los trabajos aceptados por Canarias Pediátrica que-
dan como propiedad permanente de la misma, no 
estando permitida su reproducción parcial o total 
sin su autorización. 

Normas de publicación

…
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Un yogur al día  
cuida tu salud

Fuente de calcio*

Ayuda a una mejor 
digestión de la lactosa**

Delicioso

Muchos nutrientes 
en pocas calorías

Recomendable 
ante la ingesta de 

antibióticos

*El calcio es necesario para el mantenimiento de los huesos en condiciones normales.
**Los cultivos vivos del yogur mejoran la digestión de la lactosa del producto en las personas con problemas para digerir la lactosa. 

Campaña promovida por la AEFYT


