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Violencla contra la infancia ;Por qué debemos
conocer la figura del coordinador de bienestar vy

proteccion?

Rosa Gloria Sudrez Lopez de Vergara. Presidenta de UNICEF Comité de

Canarias.

https://doi.org/10.63663/canped.2025.49.3.01

( : é fio tras ano el comienzo del curso

escolar es una situacién que genera entre
los escolares multitud de emociones: deseo
de su comienzo para algunos, incertidumbre
para los que empiezan por primera vez, mie-
do al tener que enfrentarse de nuevo a expe-
riencias no deseadas, nerviosismo por encon-
trar a los amigos, a sus profesores, etc.

Por otra parte, a nivel familiar se produce
nuevos retornos: disciplina, horarios, desper-
tares tempranos, recuperar de nuevo buenos
habitos alimenticios, pero sobre todo, se en-
frentan a un importante gasto econdmico,
debates sobre la gratuidad de los articulos
y servicios — libros y material escolar, becas
para los comedores escolares- y un sinfin de
cuestiones, que generan especial preocupa-
cion, sobre todo en los hogares de familias
numerosas y en las mas vulnerables.

A nivel escolar, los docentes se preparan
para ese comienzo, cargados de expectativas
y organizan el devenir del curso, adaptandose
a la normativa, enfrentdndose a la continua
burocratizacion de su trabajo, a falta de que
se resuelvan los grandes desafios de la Edu-
cacién, que aun persisten.

Los pediatras suelen dirigir la mirada a las
revisiones rutinarias, vacunaciones y al incre-
mento de enfermedades infecto-contagiosas,
por la coincidencia de cambios estacionales y
aglutinacién de grupos infantiles y adolescen-
tes, lo que favorece la diseminacién de bac-
terias, virus y parasitos. No obstante, debe
tener siempre presente situaciones y factores
determinantes que pueden incidir sobre su
salud, siendo en ocasiones evitables.

Por dltimo, también entra, en este prin-
cipio de curso, el debate politico, pues es de
todos conocido que las politicas publicas en
materia de educacién contindan teniendo
grandes desafios de inversidn y gestiéon. Aun
no se ha logrado alcanzar el cumplimiento
de la Ley Canaria de Educacién que obliga a

destinar el 5% del PIB en educacién, abordar
el abandono escolar cuyos datos en Canarias
son elevados, la integracion de migrantes y
refugiados, atencidn a la diversidad en las au-
las, a la educacion de 0 a 3 aios, a la renova-
cion de las infraestructuras de los centros, en-
tre otros muchos retos que hay por delante,
aungue siempre a principios de curso suelen
haber anuncios prometedores.

No obstante, dentro del entorno educa-
tivo, sanitario y familiar, existe la posibilidad
de mejoras para el alumnado, en cuestiones
relacionadas con la prevencién de la violen-
cia y el uso indebido de las tecnologias de la
comunicacion, que suponen un riesgo para el
alumnado, que hay que regular. Por ello, qui-
siera poner el foco en la figura del “Coordina-
dor de Bienestar y Proteccion” (CBP) dentro
del centro educativo, como referente para
lograr un adecuado entorno protector y una
Optima salud fisica-mental del alumnado.

La figura del Coordinador de Bienestar y
Proteccidn se encuentra contemplada en la
Ley Organica de Proteccidon Integral a la In-
fancia y la adolescencia frente a la Vlolencia
(LOPIVI)* aprobada en 2021, cuya implanta-
cion en los centros educativos tuvo lugar en
el curso 2022-23.

La LOPIVI fue aprobada, después de una
larga trayectoria de mds de 10 afios, desde
gue la Comisién de Derechos del Nifio inst6 al
Gobierno de Espaiia a la elaboracién de una
ley contra la violencia hasta su aprobacion.
Tras un largo debate y enmiendas presenta-
das por los diferentes grupos politicos en el
Parlamento, fue aprobada el 12 de abril de
2021.

;Qué caracteristicas tiene la
Ley para hacerla integral?

Principalmente porque aborda todo
tipo de violencia (maltrato fisico, psicoldgi-
co o emocional, castigo fisico y humillante,
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trato negligente, amenazas, explotacion,
acoso escolar, ciberacoso, acoso sexual,
agresiones y abusos sexuales, extorsién
sexual, cualquier comportamiento violen-
to en el ambito familiar, incluso casos po-
cos frecuentes en nuestro entorno, pero
los pediatras deben estar atentos a su de-
teccion, como: la mutilacién genital feme-
nina).

La ley establece medidas especificas
para frenar la violencia contra la infancia
y adolescencia. Adema3s, abarca todos los
sectores donde vive el nifio/a: familiar,
educativo, deportivo/ocio, sanitario, servi-
cios sociales y policial/judicial. Busca crear
entornos protectores donde el nifio o nifa
se desarrolla, pero si aun asi son victimas
de violencia, deberdn ser atendidos con
rapidez, de la mejor forma posible en to-
dos los sectores que tienen que atenderle:
sanitario, fuerzas y cuerpos de seguridad
del estado y judicial, por los que la coor-
dinacion entre dichos sectores debe se
fluida, agil y eficaz. La ley contempla algo
muy importante que nos incumbe a todos,
puesto que, ante el conocimiento de un
delito de violencia a la infancia y adoles-
cencia, todo ciudadano tiene el deber de
ponerlo en conocimiento.

En el Preambulo de la Ley se inicia de la
siguiente forma:

“La lucha contra la violencia en la infancia
es un imperativo de derechos humanos.
Para promover los derechos de los nifios,
nifas y adolescentes consagrados en la
Convencion sobre los Derechos del Nifio es
esencial asegurar y promover el respeto
de su dignidad humana e integridad fisica
y psicoldgica, mediante la prevencion de
toda forma de violencia”.

Para crear entornos seguros a nivel es-
colar donde se promueva el bienestar y la
proteccién, el centro educativo publico,
privado o concertado, debe establecer el
compromiso de su defensa y dotar la figu-
ra del CBP. Las funciones del coordinador/a
estan contempladas en el articulo 35 de
la Ley! y abarcan desde la planificacion y
elaboracion de protocolos para su aplica-
ciéon, actividades de sensibilizacién y pre-
vencidn, formacidén del personal docente y
no docente del centro, asi como formacién
al alumnado y a las familias, deteccion de
situaciones de violencia y la intervencion-

coordinacién con las administraciones pu-
blicas competentes (sanidad, policia, justi-
cia) segun cada caso.

Conscientes del trabajo que se requie-
re para una adecuada implementacion
de la ley, desde UNICEF se han elaborado
documentos para ayudar a la implemen-
tacion de la LOPIVI y ofrecer herramientas
y estrategias para erradicar la violencia, a
la vez que promover el respeto y la pro-
teccién de la infancia y adolescencia, alli
donde estén, ayudando tanto a los adul-
tos responsables de su proteccion y a los
menores que identifiquen situaciones de
violencia®?.

Este comienzo de curso 2025-26 desde
UNICEF Espafia, nos cuestionamos cual es
la situacion de esta figura después de un
periodo de adaptacién, cambios normati-
vos para la implantacién y su implementa-
cion.

Para ello se ha realizado un informe*,
donde se analiza el camino recorrido, lo
que aun falta por recorrer en la implan-
tacion de la figura del coordinador/a vy las
recomendaciones para seguir avanzando.

Somos conscientes de la dificultad que
entrafia el desarrollo de las politicas publi-
cas en materia educativa, sanitaria, de ser-
vicios sociales o de cualquier otra indole,
por ello poner el foco en cosas concretas
es fundamental, mas aun, sabiendo que
la figura del CBP incrementa la sensibiliza-
cion frente a la violencia, refuerza la pre-
vencion y facilita la deteccién precoz para
agilizar una adecuada respuesta, favore-
ciendo la coordinacidon entre los servicios
sociales y de salud, asi como el trabajo en
red.

Por otra parte, también los pediatras
reconocemos que, sobre todo en atencidn
primaria, los problemas sociales son cada
vez mas prevalentes, afectando en mu-
chas ocasiones la salud fisica y mental de
la infancia y adolescencia. Afectacidon de
la salud mental cuyo incremento se puso
de manifiesto durante y tras la pandemia
COVID-19. Por aquel entonces en nues-
tro pais eran escasos los datos de Salud
mental en la infancia y no estaban actua-
lizados, no obstante, la Sociedad Espafio-
la de Urgencias Pedidtricas, en un estudio
realizado de marzo de 2019 a marzo de
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2021, puso de manifiesto que el diagnds-
tico realizados en urgencias relacionados
con problemas mentales se habian incre-
mentado de forma manifiesta. Destacaron
en porcentajes altamente preocupantes:
las intoxicaciones no accidentales por in-
gesta de farmacos, la ideacion autolitica,
intento de suicidio y el suicidio, trastornos
de conducta alimentaria, depresién y cri-
sis de agresividad, ademas sefialaron que
los casos, cuando se presentaban, eran de
mayor gravedad, aparecian a edades mas
tempranas, poniéndose de manifiesto el
incrementado de las hospitalizaciones por
dichos motivos®. Sin duda, estos datos fue-
ron un detonante y cada vez son mas nu-
merosos los estudios sobre la salud men-
tal en la infancia y adolescencia®. Estudios
recientes ponen de manifiesto que lejos
de ir descendiendo las afectaciones de la
salud mental, siguen incrementandose’.
Del mismo modo también se incrementan
aquellos factores que ponen en riesgo la
salud de la poblacién infantil®, y que su-
ponen situaciones adversas que son expe-
riencias que pueden ser acumulativas a lo
largo del desarrollo infantil y pueden per-
petuarse en la vida adulta, lo que conlleva
no sélo un gasto personal sino de toda la
sociedad, en términos econémicos, socia-
les y de salud global, por lo que incluirlo en
la historia personal de cada paciente per-
mitird un enfoque holistico imprescindible
para mejorar la salud infantil y de la ado-
lescencia a nuestro cargo como pediatras,
de ese modo nos facilitara posicionarnos
como Sociedad de Pediatria y colaborar
con las administraciones publicas de nues-
tra Comunidad Auténoma.

La voz de la infancia y adolescencia ex-
presada en el Barémetro de Opinién 2023-
24 (42 edicién), informe impulsado por
UNICEF a fin de promover la participacion
social de los nifios, nifias y adolescentes
como agentes de cambio y conocer sus
opiniones/preocupaciones, pone de ma-
nifiesto que son muchos los adolescentes
que refieren problemas de salud mental (4
de cada 10 adolescentes han tenido pro-
blemas de salud mental en el ultimo afio),
muchos de ellos no lo han contado nunca
y muestran una gran preocupacién por el
acoso y ciberacoso®'°.

Por otra parte, los pediatras de la CCAA
de Canarias disponen del Programa de Sa-
lud Infantil, donde se recogen un conjunto

de actividades preventivas y de promocién
de la salud, para lograr un adecuado de-
sarrollo desde el nacimiento hasta alcan-
zar la edad adulta. El programa contempla
gue, en todas las visitas médicas progra-
madas durante este periodo de la vida, se
haga una valoracion/deteccion de posibles
factores de riesgo social y ante la existen-
cia de ello, tramitar con agilidad a través
de los servicios sociales su informacion,
valoracién, derivacién a aquellos servicios
donde se les pueda orientar sobre los re-
cursos que esa familia necesita para supe-
rar el riesgo social, o bien, en situaciones
de mayor riesgo, se efectle la intervencién
necesaria para el bienestar del menor*.

Sin embargo, con la implementacién
de la figura del coordinador de bienestar
y proteccion en el sistema educativo, se va
a necesitar el establecimiento de redes de
colaboracidn, requiriendo un trabajo con-
junto de sensibilizacién, deteccién y pre-
vencion contra la infancia y adolescencia
en todos los dmbitos donde el menor se
encuentre.

Por parte de la Consejeria de Educacién
ha iniciado el proceso de implementacion
con la elaboracidn de una resolucion espe-
cifica'? para regular las funciones y respon-
sabilidades, estableciendo instrucciones
para la figura coordinadora del bienestar y
proteccién del alumnado en centros edu-
cativos no universitarios de Canarias para
el curso 2024-2025. Este rol incluye la pre-
vencion del acoso escolar, la violencia de
género y otras formas de discriminacién,
asi como la promocién de la convivencia y
la resolucidn pacifica de conflictos. No obs-
tante, las horas destinadas para la labor de
coordinacién es por ahora muy escasa (2-3
horas/semanal, con 2 horas complemen-
tarias) lejos de la propuesta de UNICEF
gue, para el desempefo de esta funcién,
considera que se requiere una liberacién
de al menos 23 horas/semana por cada
1.000 alumnos. Este procedimiento de re-
gular la figura del CBP aln estd pendiente
de ejecucién en la mayoria de las CCAA de
nuestro pais.

En relacion con la formacién que debe
recibir todos los docentes y el propio CBP,
debe abarcar tres niveles: nivel elemen-
tal para todo el personal docente y otros
dos niveles destinados al CBP (basico y su-
perior). Se debe priorizar la formacion al
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personal del centro que ejercen como tu-
tores y también al alumnado, a fin de que
adquieran habilidades para detectar y res-
ponder a situaciones de violencia.

En nuestra CCAA se han dado algunos
avances durante el pasado curso, ofertan-
do formacién basica a los CBP para que,
teniendo el conocimiento de sus funcio-
nes, puedan ejercerlas. Consideramos que
se ha iniciado el camino, pero aun queda
mucho por recorrer, puesto que mas del
80% de los territorios del pais aun persiste
la necesidad de formar a los docentes que
van a ejercer esta funcién.

Desde UNICEF impulsamos la construc-
cién de entornos seguros y protectores
para todos los nifos, nifias y adolescentes,
que los adultos sean conscientes de su pa-
pel protector, a la vez que deben estar ca-
pacitados para prevenir, detectar y actuar
frente a situaciones de abuso o violencia,
puesto que atender a una victima significa
que ya hemos llegado tarde®. La imple-
mentacién de la figura del CBP promueve
el buen trato y refuerza la confianza entre
el alumnado las familias y los docentes. La
implementacién debe ser homogénea en
todas las regiones, para evitar las desigual-
dades de proteccién del alumnado.

Por todo los expuesto, UNICEF propone
que la definicion de las funciones de la fi-
gura del CBP sea clara y se encuentre de-
finida en todas la CCAA para que se pueda
extender a todos los centros educativos.
Que toda la actividad se encuentre integra-
da en la planificacidn del centro educativo,
para ello debe dotarse con recursos para
poder llevar a cabo su funcién (reconoci-
miento, horas de dedicacién a sus diferen-
tes funciones, responsabilidades, etc.). Es
fundamental la formacién de los docentes,
alumnado y familia, junto con la formacién
especializada y continuada del CBP.

Por ultimo, es esencial la coordinacion
interinstitucional, y para ello, no solo la
Pediatria debe tener el conocimiento del
CBP, sino también todos los profesionales
sanitarios y de servicios sociales que tie-
nen que actuar ante situaciones de violen-
cia del alumnado, deben colaborar en su
difusion e implementacion.

Por ultimo, quisiera dejar abierto nue-
vos horizontes, dado que en la LOPIVI se

contempla la figura del delegado/a de pro-
teccion en el ambito deportivo y ocio, cuyo
desarrollo dista mucho de lograr alcanzar
los objetivos propuestos por la ley, por lo
gue desde la Pediatria también debemos
estar pendiente a su evoluciéon. Nuestro
compromiso para que la infancia y ado-
lescencia se desarrolle en un ambiente de
proteccién, ayudara a que se eviten situa-
ciones de violencia, a la vez que se refuer-
cen los mecanismos entre las distintas ad-
ministraciones para alcanzar el bienestar
fisico, mental y emocional de los nifios y
nifas a los que prestamos nuestros servi-
cios de salud.
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Resumen Pituitary stalk thickening. A di-

El engrosamiento del tallo hipofisario es
una rara condicién en pediatria. La enfer-
medad tumoral (germinoma e histiocitosis)
esta fuertemente relacionada a este hallaz-
go. Otra enfermedad mas rara a considerar
es la hipofisitis autoinmune, teniendo la li-
mitacidon de que su diagndstico de certeza
precisa estudio anatomopatoldgico. Sin em-
bargo, el cumplimiento de criterios clinicos
puede bastar para su diagndstico.

Objetivo: Describir un caso de hipofisitis
autoinmune, el amplio diagndstico diferen-
cial del engrosamiento de tallo hipofisario y
aportar una caso a la escasa literatura.

Caso clinico: Adolescente de 12 aiios en la
gue con 8 afios se detecta un engrosamien-
to del tallo hipofisario como hallazgo en el
estudio de una pubertad acelerada. El estu-
dio inicial se centré en descartar patologia
oncolégica y déficits hormonales asociados.
Después se descartaron causas secundarias
aun mas infrecuentes (tales como tubercu-
losis, sifilis o enfermedad relacionada con
IgG4). Dada la ausencia de clinica y los re-
sultados normales de los estudios se man-
tuvo seguimiento periddico. En los afios
posteriores el eje corticotropo empezd a
alterarse y el diagnéstico de una hipofisitis
autoinmune fue mas probable.

Conclusiones: El engrosamiento del tallo
hipofisario tiene un diagndstico diferen-
cial amplio. El seguimiento estrecho puede
permitir tanto establecer la etiologia como
adelantarse a complicaciones potencial-
mente graves.

Palabras clave: tallo hipofisario, hipofisitis,
insuficiencia suprarrenal, germinoma.

agnostic challenge
Abstract

Pituitary stalk thickening is a rare condition
in pediatrics. Tumor-related diseases (ger-
minoma and histiocytosis) in pediatric age
are strongly linked to this finding. Another
rarer disease to consider is autoimmune
hypophysitis, with the limitation that its de-
finitive diagnosis requires histopathological
study. However, meeting sufficient clinical
criteria may be enough to establish its di-
agnosis.

Objective: To describe a case of autoim-
mune hypophysitis, the broad differential
diagnosis of pituitary stalk thickening, and
add one more clinical case to the limited
pediatric literature.

Clinical case: A 12-year-old adolescent, in
whom pituitary stalk thickening was detect-
ed at 8 years old as a finding during the study
of accelerated puberty. The initial study
focused on ruling out oncological pathol-
ogy and associated hormonal deficiencies.
Subsequently, even more unusual second-
ary causes (such as tuberculosis, syphilis, or
lgG4-related disease) were excluded. Given
the absence of symptoms and normal test
results, periodic follow-up. In the following
years, the corticotropic axis began to show
alterations, making the diagnosis of autoim-
mune hypophysitis more likely.

Conclusions: Pituitary stalk thickening has a
broad differential diagnosis. Close follow-up
may help establish the etiology and prevent
potentially severe complications.

Keywords: pituitary stalk, hypophysitis, ad-
renal insufficiency, germinoma

zona anatdmica de medida se define como
un didmetro > 3 6 4 mm". Presenta una
asociaciéon importante con enfermedad
oncolégica (germinoma, histiocitosis) que

Introduccion

El engrosamiento del tallo hipofisario es un
hallazgo raro en edad pediatrica®. Segun la
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debe ser considerada en primer lugar*?.
Asimismo la presencia concomitante de
diabetes insipida central, sea en contexto
tumoral o no, también esta descrita como
asociacién a considerar. El diagndstico di-
ferencial es amplio; existiendo causas se-
cundarias, raras en pediatria, tales como
sifilis, sarcoidosis, tuberculosis o enferme-
dad relacionada con IgG4. El seguimiento
clinico en estos casos es fundamental por
parte de un equipo multidisciplinar (endo-
crinélogo, oncdlogo y oftalmdlogo).

La hipofisitis autoinmune, también rara
en pediatria, requiere el diagndéstico ana-
tomopatoldgico para su confirmacion®,
Pero en un contexto clinico determinado y
cumpliendo una serie de criterios el diag-
ndstico clinico es aceptado. En estos casos
los ejes corticotropo y tirotropo suelen ser
los mas afectados.

Caso clinico

Se trata de una paciente de 12 afios sin
antecedentes de interés que empezd a
ser estudiada por talla baja (- 2,1 DE) con
8 afios (Tanner |). Inicialmente se solicita-
ron factores de crecimiento, perfil tiroi-
deo y cribado de celiaquia sin resultados
patolégicos. En el seguimiento clinico se
constatd una velocidad de crecimiento
normal (6-6,5 cm/afo) pero un rapido
progreso puberal. Se solicitd resonancia
magnética cerebral evidenciandose un en-
grosamiento del tallo hipofisario de 5 mm,
distinguiéndose una adenohipdfisis y una
neurohipdfisis con una sefial normal y sin

existir realce tras el contraste con gadoli-
nio (figura 1).

Aunque clinicamente se encontraba asin-
tomatica, dado el diagndstico diferencial
se inicia estudio junto con oncologia y se
solicitd valoracién por parte de oftalmo-
logia. Se solicitaron serie 6sea, radiografia
de térax y marcadores tumorales (B-HCG y
alfa-fetoproteina) siendo las pruebas nor-
males. La valoracion campimétrica tam-
bién fue normal. Desde el punto de vista
hormonal se estudiaron todos los ejes hor-
monales (incluyendo estudio de iones y
osmolaridad en orina), evidenciado Unica-
mente hormonas gonadotrdpicas en rango
puberal y estrogenos detectables. También
se estudiaron anticuerpos anti-hipdfisis,
antitiroideos, anti 21-hidroxilasa, antimus-
culo liso, anticélulas parietales y ANAs que
no fueron detectables. Ademas se solicita-
ron 1gG4, Mantoux y serologia para sifilis
cuyos resultados fueron negativos. En ese
momento se acordd seguimiento clinico y
no se realizé puncién lumbar.

Durante el tiempo de seguimiento perma-
necid asintomatica. Se realizaron resonan-
cias cerebrales periédicas manteniendo
el tallo con el mismo grosor. También se
realizaron analiticas hormonales, con re-
sultados dentro la normalidad hasta que
con 11 afios y medio se evidencid un cor-
tisol 11,2 pg/dL y una ACTH de 5,38 pg/
dL (a primera hora de la mafiana). En esta
circunstancia se optd por repetir analitica
adelantando la siguiente visita de control.
En este nuevo estudio presentd un cortisol
de 6.9 ug/dLy ACTH de 7.92 pg/ml (a pri-
mera hora de la mafiana). Posteriormente
serealizd untest de ACTH de 1 ug para eva-
luar el cortisol estimulado. Esta decision se
basé en que el test de ACTH de 1 ug se ha
reportado como superior al test cldsico de
ACTH de 250 pg. Teniendo en cuenta que
el defecto hormonal podria estar en la se-
crecién de ACTH, se queria evitar la posible
sobreestimulacién de la glandula suprarre-
nal con una gran dosis de ACTH sintética.
Ademas el tiempo desde la alteracion ini-
cial de ACTH era suficiente para que fuera
un test valido en el estudio de insuficiencia
suprarrenal secundaria. El test evidencid la
siguiente respuesta de cortisol: basal: 2,26
pg/dLy 60 min: 16,3 ug/dL. Al no haberse
alcanzado un cortisol estimulado > 18 pg/

Figura 1. RMN cerebral. Corte Sagital. Secuencia
T1. Engrosamiento del tallo hipofisario de 5 mm.
Primera imagen al diagndstico.

dL se establecid el diagndstico de insufi-
ciencia suprarrenal parcial®, en este con-
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texto secundaria y probablemente por una
hipofisitis autoinmune.

Se explicd a los padres que el test funcio-
nal para establecer diagndstico con mayor
certeza podria ser el test de hipoglucemia
insulinica. Dado los posibles riesgos secun-
darios asociados rechazaron realizacion.
Se optd entonces por educacién familiar
ante la sospecha de una crisis suprarrenal
y se recetd corticoterapia con hidrocorti-
sona a 10 mg/m? en situaciones de estrés.
También para completar el estudio se vol-
vid a proponer puncién lumbar que se rea-
liz6 mostrando un liquido cefalorraquideo
sin pleocitosis ni marcadores tumorales.

En la actualidad la paciente permanece
asintomatica. Presenta una pubertad com-
pleta, tuvo la menarquia a los 11 afos y
presenta menstruaciones regulares. No re-
fiere cefaleas ni se han evidenciado defec-
tos campimétricos. Su talla se encuentra
en -1,9 DE. Continda bajo seguimiento con
resonancias y analiticas periddicas. Cabe
mencionar que no se ha llegado a plan-
tear el tratamiento con corticoterapia de
forma croénica por la estabilidad de la neu-
roimagen (figura 2), la ausencia de clinica
compresiva, el control hormonal y la posi-
bilidad de remision del cuadro en futuros
afos®.

Discusion

El engrosamiento del tallo hipofisario es
un hallazgo radiolégico con una asociacion
alta a enfermedad tumoral infiltrativa (ger-
minoma e histiocitosis principalmente).
Aunqgue en edad pediatrica los estudios
son limitados hay series que describen
una asociacion de hasta un 50% durante
los primeros 2 afios desde este hallazgo™.
Por ello, la valoracién del oncdélogo y el es-
tudio radioldgico son pilares fundamenta-
les durante el seguimiento. Por otro lado,
la diabetes insipida central es la alteracion
endocrinoldgica con mayor asociacién des-
crtia®”). La hipofisitis autoinmune deberia
considerarse tras un estudio oncoldégico
normal en el contexto de una paciente de
sexo femenino, con hallazgos de neuroi-
magen sugerentes y una alteracién en la
ACTH o en la TSH. En estos casos la asocia-
cion con otra enfermedad autoinmunitaria
(como la tiroiditis autoinmune) y el estu-
dio de anticuerpos anti-hipdfisis podrian
apoyar al diagndstico. Sin embargo, se han

reportado casos de germinomas con posi-
tividad de anticuerpos anti-hipofisis e hi-
pofisitis con negatividad de los mismos®.
Si bien es cierto que el diagndstico de cer-
teza la hipofisitis sélo lo aporta el estudio
anatomopatoldgico no se recomienda de
entrada salvo tallo con didmetro = 6,5 mm
o duda muy razonable con patologia onco-
I6gica. De lo contrario, en un paciente con
disfuncidn hipofisaria se acepta el diag-
ndstico de hipofisitis autoinmune siempre
gue se cumplan al menos tres criterios de
los referidos (tabla 1).

Como parte del diagnéstico diferencial se
deben considerar enfermedades infiltrati-
vas menos frecuentes tales como tubercu-
losis, sarcoidosis, sifilis o la enfermedad re-
lacionada con IgG4. Otras patologias como
el sindrome de anticuerpos anti-PIT1 o la
hipofisitis inducida por inmunoterapia han
sido descritas en adultos®.

El caso clinico evidencia la dificultad del
diagndstico diferencial que puede llegar a
tener el engrosamiento del tallo hipofisa-
rio en la edad pediatrica. En un inicio se
realizé un estudio oncolégico con resulta-
dos normales y sin coexistir clinica asocia-
da. Es importante sefalar la importancia
del estudio oftalmoldgico para descartar
defectos campimétricos. En este punto,
considerar el diagndstico de una hipofisi-
tis empieza a ser mas probable dentro de
la poca prevalencia reportada. El estudio
de todos los ejes hormonales debe ser

Figura 2 RMN cerebral. Corte Sagital. Secuencia T1.
Engrosamiento del tallo hipofisario de 5 mm. Ima-
gen después de 3 afios y 6 meses.
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imperativo. La anamnesis debe recoger
informaciéon sobre polidipsia, poliuria y
apetencia por agua fria por la asociacién
gue existe con la diabetes insipida central.
Ademas de la analitica de sangre debe
hacerse un estudio de orina teniendo en
cuenta éste posible defecto hormonal. En
cuanto a los ejes hormonales de la adeno-
hipdfisis, los déficits de ACTH y/o TSH se
han descrito como los mas frecuentemen-
te asociados®.

El seguimiento periddico con resonancia
magnética cerebral y analiticas por parte
de endocrinologia y oncologia son necesa-

rios en estos casos. Cada 6 meses durante
3 afios se realizd técnica de neuroimagen
con contraste con gadolinio evidenciando-
se un tallo sin crecimiento. A nivel endo-
crinolégico la paciente tuvo un desarrollo
puberal normal y una talla no alejada de
su potencial genético. No es hasta después
de los dos afios cuando se evidencia una
alteracién del eje corticotropo que empie-
za a ser estudiada.

En este contexto, es importante interpre-
tar las analiticas hormonales basales con
cautela y elegir el test funcional mas apto
para evaluar el eje hormonal de la forma

Tabla 1. Criterios clinicos aceptados para diagndstico de hipofisitis autoinmune

- Mujer en el periodo periparto.

- Edad joven, especialmente menores de 30 afios.

- Déficit aislado o alteracién desproporcionada de ACTH o TSH vy, en general, alteracion
desproporcionada de la funcidn adenohipofisaria en comparacién con la magnitud de
los cambios observados con las técnicas de imagen.

- Curso de otro proceso autoinmunitario o determinacién de marcadores autoinmuni-
tarios, como anticuerpos antitiroideos, antinucleares, anticélulas parietales, antiadre-
nales o antimusculo liso.

- Inicio agudo de cefalea con sintomas de efecto masa como oftalmoplejia, defectos vi-
suales, nduseas o vémitos. La apoplejia hipofisaria suele ser mads catastréfica, aunque
ambos procesos pueden concurrir.

- Inicio agudo de diabetes insipida con cefalea y sintomas de efecto masa, en ausencia
de enfermedades granulomatosas como sarcoidosis e histiocitosis.

- Presencia de anticuerpos anticélulas hipofisarias.

- Pleocitosis linfomonocitica en el liquido cefalorraquideo, en ausencia de meningitis
clinica y anticuerpos antivirales.

- Hallazgos caracteristicos en la RM
Para la adenohipofisitis linfocitica y la panhipofisitis linfocitica:

e Masa intrasellar con marcado realce de contraste (triangular y/o afeccion de diafrag-
ma sellar).
Agrandamiento difuso y simétrico de la hipo&fisis.
Extension suprasellar, en especial con aspecto “de lengua”.

e Los hallazgos anteriores con retraso del tiempo de realce completo en la RM dinamica
>90s.

Para la infundibulohipofisitis linfocitica y la panhipofisitis linfocitica:

e Engrosamiento difuso del tallo hipofisario con o sin realce tras el gadolinio.
e Pérdida de la mancha brillante de la neurohipéfisis en las imagenes T1 de la RM.
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mas correcta posible. En este caso con las
pruebas realizadas no se podia descartar
una insuficiencia suprarrenal secundaria.
Tal como recomiendan ciertas guias se po-
dria haber realizado un test funcional que
evaluara especificamente la respuesta de
ACTH (como la hipoglucemia insulinica)®.
Sin embargo, dados los posibles riesgos
asociados se acordd no realizar.

En cuanto al estudio de liquido cefalorra-
quideo el resultado obtenido no reflejé
pleocitosis ni evidencia de marcadores
tumorales. Tampoco es un resultado que
descarte la hipofisitis autoinmune pues se
postula que la pleocitosis es una hallazgo
de la fase inflamatoria inicial de la enfer-
medad®. Seguramente esta prueba hu-
biera tenido un rendimiento mayor en los
primeros meses de seguimiento.

Como conclusién la aproximacion diag-
nostica de un engrosamiento del tallo hi-
pofisario en pediatria supone un amplio
espectro de posibilidades siendo las cau-
sas mas frecuentes las oncoldgicas. La va-
loracion endocrinolégica inicial asi como
el seguimiento clinico son necesarios pues
la afectacién de los ejes hormonales pue-
de presentarse en cualquier momento. Es
muy relevante, por la urgencia que puede
suponer, la evaluacién correcta del eje cor-
ticotropo. Todavia no hay datos suficientes
para establecer el prondstico de la hipofi-
sitis en pediatria. Por ello, el seguimiento
y la educacién tanto de responsables adul-
tos como de pacientes son fundamentales.

Bibliografia

1. Corredor Andrés B, Mufioz Calvo MT, Lé-

pez Pino MA, Marquez Rivera M, Travie-
so Suarez L, Pozo Roman J, et al. Engro-
samiento del tallo hipofisario en nifios y
adolescentes con diabetes insipida cen-
tral: causas y consecuencias. An Pediatr
(Barc) [Internet]. 2019;90(5):293-300.
Disponible en: https://linkinghub.elsevier.
com/retrieve/pii/S1695403318301826

Cerbone M, Visser J, Bulwer C, Ederies
A, Vallabhaneni K, Ball S, et al. Mana-
gement of children and young people
with idiopathic pituitary stalk thickening,
central diabetes insipidus, or both: a
national clinical practice consensus gui-
deline. Lancet Child Adolesc Health [In-
ternet]. 2021;5(9):662-76. Disponible

en: http://dx.doi.org/10.1016/52352-
4642(21)00088-2

Donegan D, Honegger J. Hypophysitis. En-
docr Pract [Internet]. 2022;28(9):901-10.
Disponible en: https://linkinghub.elsevier.
com/retrieve/pii/S1530891X22005444

Gellner V, Kurschel S, Scarpatetti M, Mo-
kry M. Lymphocytic hypophysitis in the
pediatric population. Childs Nerv Syst [In-
ternet]. 2008;24(7):785-92. Disponible
en: http://dx.doi.org/10.1007/s00381-
007-0577-1

Kazlauskaite R, Evans AT, Villabona CV,
Abdu TAM, Ambrosi B, Atkinson AB, et
al. Corticotropin tests for hypothalamic-
pituitary- adrenal insufficiency: a metaa-
nalysis. J Clin Endocrinol Metab [Inter-
net]. 2008;93(11):4245-53. Disponible
en:  http://dx.doi.org/10.1210/jc.2008-
0710

Cemeroglu AP, Blaivas M, Muraszko KM,
Robertson PL, Vazquez DM. Lymphocytic
hypophysitis presenting with diabetes in-
sipidus in a 14-year-old girl: case report
and review of the literature. Eur J Pedia-
tr [Internet]. 1997;156(9):684-8. Dis-
ponible en: http://dx.doi.org/10.1007/
s004310050690

Catala Bauset M, Gilsanz Peral A, Girbés
Borras J, Zugasti Murillo A, Moreno Este-
ban B, Halperin Rabinovich I, et al. Guia
clinica de diagndstico y tratamiento de
las hipofisitis. Endocrinol Nutr [Internet].
2008;55(1):44-53. Disponible en: https://
linkinghub.elsevier.com/retrieve/pii/
$157509220870634X

Joshi MN, Whitelaw BC, Carroll PV. ME-
CHANISMS IN ENDOCRINOLOGY: Hypo-
physitis: diagnosis and treatment. Eur J
Endocrinol [Internet]. 2018;179(3):R151-
63. Disponible en: http://dx.doi.
org/10.1530/EJE-17-0009



288 canarias pediatrica - vol. 49, n°3
Articulos originales

Hemorragia por déeficit de vitamina K: importancia
de la profilaxis. A proposito de un caso clinico

Sara Vega Granados, José Manuel Loépez Alvarez*, Ricardo Suarez
Ramirez** Méedico residente. *Jefe de la Unidad. **Medico Adjunto.
Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos. Hospital Universitario Materno
Infantil de Las Palmas de Gran Canaria

https://doi.org/10.63663/canped.2025.49.3.03

Resumen

Introducciéon. La enfermedad hemorragi-
ca del recién nacido (EHRN) es una entidad
prevenible causada por el déficit de vitami-
na K. Su forma tardia, aunque menos fre-
cuente, se asocia a mayor riesgo de hemo-
rragia intracraneal y secuelas neuroldgicas
graves.

Caso clinico. Lactante de 50 dias, nacido en
domicilio sin control médico ni administra-
cion de vitamina K profilactica, que acude
por letargia y bultoma en la mano derecha.
En la exploracion se constata mal estado
general, fontanela a tensién y midriasis iz-
quierda no reactiva. La analitica muestra
coagulopatia grave (TP >120 s, Quick 6%,
APTT incalculable). La neuroimagen confir-
ma hematoma subdural con efecto de masa.
Se administra vitamina K, plasma, concen-
trado de hematies y fibrindgeno, con poste-
rior evacuacién quirurgica del hematoma. A
los 4 meses, el paciente presenta desarrollo
psicomotor adecuado, sin crisis convulsivas
ni alteraciones neuroldgicas.

Conclusion. La profilaxis con vitamina K al
nacimiento es una medida eficaz y segura
para prevenir la EHRN, especialmente en su
forma tardia. Este caso subraya la importan-
cia de una adecuada informacion prenatal y
del cumplimiento de las recomendaciones
internacionales para evitar complicaciones
potencialmente graves y prevenibles.
Palabras clave: Enfermedad hemorragica
del recién nacido. Déficit de vitamina K.
Profilaxis neonatal. Coagulopatia. Hemato-
ma subdural.

Introduccion

La enfermedad hemorrégica del recién na-
cido (EHRN), también conocida como he-

Vitamin K deficiency bleeding:
the importance of prophylaxis.
A case report

Abstract

Introduction. Vitamin K deficiency bleeding
(VKDB) is a preventable condition in new-
borns. The late-onset form, although less
common, is associated with an increased
risk of intracranial hemorrhage and severe
neurological complications.

Case report. A 50-day-old infant, born at
home without medical supervision or vi-
tamin K prophylaxis, presented with leth-
argy and a swelling in the right hand. On
examination, poor general condition, tense
fontanelle, and non-reactive left mydria-
sis were noted. Laboratory tests revealed
severe coagulopathy (PT >120 s, Quick in-
dex 6%, unmeasurable APTT). Neuroimag-
ing confirmed a subdural hematoma with
mass effect. The patient received vitamin K,
plasma, red blood cells, and fibrinogen, fol-
lowed by successful surgical evacuation. At
4 months of age, the infant showed appro-
priate psychomotor development, without
seizures or neurological abnormalities.

Conclusion. Vitamin K prophylaxis at birth is
a safe and effective intervention to prevent
VKDB, particularly the late-onset form. This
case emphasizes the importance of prenatal
education and adherence to international
recommendations to avoid preventable and
potentially life-threatening complications.
Key words: Hemorrhagic disease of the
newborn. Vitamin K deficiency. Neonatal
prophylaxis. Coagulopathy. Subdural hema-
toma.

morragia por déficit de vitamina K, es una
entidad infrecuente pero potencialmente
grave, cuya incidencia se ha reducido sig-
nificativamente gracias a la administracion
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profilactica de vitamina K al nacimiento®?.
Sin embargo, en recién nacidos que no
reciben dicha profilaxis, especialmente
aquellos alimentados exclusivamente con
lactancia materna, persiste el riesgo de
presentacién en su forma tardia, habitual-
mente entre la segunda semana y los tres
meses de vida, con riesgo elevado de he-
morragia intracraneal y secuelas neurolé-
gicas?>.

Presentamos un caso clinico que ilustra las
consecuencias de la omisién de profilaxis
con vitamina K al nacimiento, destacando
la relevancia de esta practica preventiva
en el contexto neonatal.

Presentacion del caso

Lactante varén de 50 dias de vida, sin an-
tecedentes personales de interés, produc-
to de un parto domiciliario a término (38
semanas), sin asistencia sanitaria ni ad-
ministraciéon de vitamina K al nacimiento.
Consulta por aparicidon progresiva de un
bultoma en la mano derecha de 10 dias de
evolucion. A su llegada al hospital, el pa-
ciente se encuentra letdrgico, con mala co-
loracién cutanea, tiempo de relleno capilar
de 3-4 segundos, y midriasis izquierda no
reactiva. Se inicia fluidoterapia con suero
fisiologico (10 cc/kg), se administran anti-
biéticos de amplio espectro (ampicilina y
cefotaxima) y se contacta con la Unidad de
Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP).

En la exploracidn fisica inicial se objetiva
fontanela anterior a tension, pupila iz-
quierda de 5 mm no reactiva, escasa res-
puesta motora y signos de hipertension
intracraneal. Las constantes vitales se
mantienen dentro de rangos normales. La
analitica destaca hemoglobina de 8,4 g/dL,
plaquetas en rango (652.000/uL), reactan-
tes de fase aguda normales y coagulopatia
severa (TP: 127,3 s, indice de Quick: 6%,
APTT incalculable).

Ante estos hallazgos se interroga nueva-
mente a la familia, quienes confirman la
ausencia de administracion de vitamina
K al nacimiento. Se establece la sospecha
de EHRN en su forma tardia y se inicia
tratamiento con vitamina K intravenosa,
concentrado de hematies, plasma fresco
congelado y fibrindgeno. La coagulacion se
normaliza en las siguientes 12 horas.

Se realiza ecografia transfontanelar que

muestra una coleccidn extraaxial hipere-
cogénica en la convexidad frontoparie-
tal izquierda, compatible con hematoma
subdural con efecto de masa sobre el pa-
rénquima cerebral, colapso del ventriculo
lateral izquierdo y aumento del indice de
resistencia en la arteria cerebral anterior.
La tomografia computarizada craneal con-
firma los hallazgos y evidencia signos inci-
pientes de herniacién cerebral, por lo que
se decide intervencién quirldrgica urgente
para evacuacién del hematoma, sin inci-
dencias intraoperatorias.

A las 24 horas de la cirugia, el paciente
presenta un episodio convulsivo focal (mo-
vimientos ténico-clénicos en hemicuerpo
derecho), que se controla con bolus de fe-
nobarbital e inicio de tratamiento con le-
vetiracetam. El electroencefalograma pos-
terior no muestra actividad epileptiforme.

En el seguimiento ambulatorio, a los 4 me-
ses de vida, el paciente presenta un desa-
rrollo psicomotor adecuado, sin recurren-
cia de crisis ni hallazgos patoldgicos en la
exploracién neuroldgica.

Discusion

La Enfermedad Hemorragica del Recién
Nacido (EHRN), particularmente en su for-
ma tardia, continta siendo una preocupa-
cion relevante en neonatologia debido a
su potencial de causar hemorragias intra-
craneales graves, con secuelas neurolégi-
cas irreversibles o incluso el fallecimiento
del recién nacido. A pesar de que se tra-
ta de una condicidn prevenible casi en su
totalidad mediante la administracién de
vitamina K al nacimiento, la EHRN sigue
presentdandose en contextos donde no se
implementan correctamente las estrate-
gias de profilaxis?.

La forma tardia de la EHRN suele manifes-
tarse entre las 2 y 12 semanas de vida, y
se asocia con una alta incidencia de hemo-
rragias intracraneales (3,4). Los factores de
riesgo mas relevantes son la lactancia ma-
terna exclusiva y la falta de profilaxis con
vitamina K al nacimiento®®. La incidencia
de EHRN tardia en neonatos sin profilaxis
varia entre 4 y 10 por cada 100.000 naci-
dos vivos, aunque puede ser mayor en al-
gunos contextos*®.

Existen diversas pautas para la adminis-
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tracién profilactica de vitamina K. Aunque
la via oral ha sido considerada una opcion
valida en algunos paises europeos, se ha
demostrado que la via intramuscular es
mas eficaz para prevenir la forma tardia de
la enfermedad, especialmente cuando no
se garantiza la adherencia a pautas repeti-
das de administracion oral’2. Las principa-
les sociedades cientificas (AAP, ESPGHAN,
NICE) recomiendan la profilaxis universal
con 1 mg de vitamina K intramuscular al
nacimiento®®?,

La administraciéon oral de vitamina K ha
sido empleada como alternativa a la via
intramuscular en varios paises europeos,
especialmente en contextos donde existe
resistencia parental a la inyeccién neona-
tal. Aunque la profilaxis oral ha demos-
trado ser efectiva para prevenir la forma
clasica de la EHRN, su eficacia frente a la
forma tardia es considerablemente menor
si no se sigue un esquema de multiples
dosis. Estudios han demostrado que la in-
cidencia de EHRN tardia en lactantes ex-
clusivamente amamantados que reciben
profilaxis oral Unica puede alcanzar hasta
4,4 por 100.000 nacidos vivos, en compa-
racion con menos de 0,2 por 100.000 en
aquellos que reciben vitamina K por via
intramuscular'®!!, La eficacia de la via oral
depende en gran medida de la adherencia
al esquema, que suele requerir la admi-
nistracion de dosis repetidas durante las
primeras semanas o meses de vida, lo cual
representa un desafio en términos de se-
guimiento clinico y cumplimiento parental
(2). Ademas, la absorcion entérica de la
vitamina K puede verse afectada en neo-
natos con colestasis u otros trastornos de
malabsorcidn, condiciones que pueden es-
tar presentes sin diagndstico en el periodo
neonatal (7). En este sentido, un estudio
de Loughnan et al. (1996) mostré que los
lactantes prematuros que recibieron vi-
tamina K intravenosa presentaron menor
incidencia de EHRN tardia, subrayando la
importancia de garantizar una administra-
cion adecuada, especialmente en aquellos
con riesgo de malabsorcion®?.

Conclusion

La enfermedad hemorragica del recién
nacido en su forma tardia constituye una
entidad prevenible mediante la adminis-
tracién profilactica de vitamina K al na-
cimiento. La via intramuscular es actual-

mente la mas eficaz, y su uso deberia estar
garantizado en todos los recién nacidos,
independientemente del lugar o las con-
diciones del parto. La educacién prenatal
y la toma de decisiones informadas por
parte de los padres son claves para evitar
complicaciones graves derivadas de una
practica médica ampliamente respaldada
por la evidencia cientifica.
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Resumen

Presentamos el caso de un nifio de cuatro
afos con hematuria macroscopica persis-
tente y disuria, sin fiebre ni signos sisté-
micos. La ecografia mostré engrosamiento
de la pared vesical. Los urocultivos fueron
negativos, y la PCR en orina fue positiva
para CMV. La cistoscopia reveld una le-
sidn eritematosa en la mucosa vesical y la
biopsia mostré un infiltrado eosinofilico. Se
plantean como diagndsticos diferenciales la
cistitis eosinofilica y la cistitis viral por cito-
megalovirus, entidades poco frecuentes en
edad pediatrica. Se revisan los criterios cli-
nicos, pruebas complementarias y hallazgos
histopatoldgicos que permiten diferenciar-
las.

Palabras clave: biopsia vesical, cistitis eosi-
nofilica, cistitis viral, citomegalovirus, diag-
ndstico diferencial, hematuria macroscopi-
ca

Introduccion

La hematuria macroscdpica persistente en
la infancia, en ausencia de infeccion uri-
naria, obliga a considerar causas menos
comunes como la cistitis eosinofilica o las
infecciones virales del tracto urinario?.

Persistent hematuria in child-
hood: A diagnostic challenge
between eosinophilic and viral
cystitis

Abstract

We present the case of a 4-year-old boy
with persistent gross hematuria and dysuria
without fever or systemic signs. Ultrasound
showed diffuse bladder wall thickening. Se-
rial urine cultures were negative, and urine
PCR was positive for cytomegalovirus (CMV).
Cystoscopy revealed an erythematous blad-
der mucosal lesion; biopsy demonstrated a
dense eosinophilic inflammatory infiltrate.
The principal differential diagnoses includ-
ed eosinophilic cystitis and CMV-associated
cystitis. We discuss the clinical presenta-
tion, diagnostic workup—including imag-
ing, urine microbiology and virology, cystos-
copy, and histopathology—and therapeutic
options. The case highlights the diagnostic
challenge when features of allergic/inflam-
matory bladder disease and viral infection
coexist in an immunocompetent child. Bi-
opsy remains essential to establish the di-
agnosis; antiviral therapy and immunomod-
ulatory treatment should be considered
case-by-case based on clinical severity, his-
tological findings, and virological load. Fol-
low-up with nephrology/genetics is recom-
mended because of concomitant renal cysts
and family history suggestive of polycystic
kidney disease.

Key words: bladder biopsy, eosinophilic cys-
titis, viral cystitis, cytomegalovirus, differen-
tial diagnosis, gross hematuria

La cistitis eosinofilica es una entidad rara
caracterizada por infiltracion eosinofilica
de la pared vesical*#, mientras que la in-
feccidon vesical por CMV es infrecuente
en inmunocompetentes, pero puede pre-
sentarse de forma sintomatica en nifios>®.
Este caso clinico plantea el reto diagndsti-
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co entre ambas patologias.

Caso clinico

Motivo de consulta: Hematuria macrosco-
pica persistente.

Enfermedad actual: Nifio de cuatro afios
con hematuria macroscdpica de 6 dias de
evolucion. Inicialmente terminal, progresé
a hematuria total con coagulos milimétri-
cos. Posteriormente presentd disuria in-
tensa y polaquiuria. Se mantuvo afebril,
sin dolor abdominal ni otros sintomas sis-
témicos. No habia recibido antibidticos ni
presentado infecciones recientes. Antece-
dentes personales: Tratado por escabiosis
al inicio del cuadro. Madre con hematuria
y antecedente de poliquistosis renal. No
antecedentes familiares conocidos de en-
fermedades autoinmunes ni inmunodefi-
ciencias.

Exploraciones complementarias destaca-
das:

- Urocultivos seriados: Negativos.

- Bioquimica de orina: Proteinuria en
rango subnefrético (0.4-3.2 mg/mg de
creatinina), intensa hematuria.

- Ecografia vesical: Engrosamiento vesi-
cal difuso (hasta 3,3 mm), sin litiasis ni
hidronefrosis. Quiste renal derecho.

- RMN vesical: Engrosamiento parchea-
do y nodular de la mucosa vesical, sin
masas ni signos claros de neoplasia;
sugerente de proceso inflamatorio/
infeccioso.

-  PCR en orina para CMV: Positiva con
102.045 copias/mL. El significado cli-
nico de la detecciéon de CMV en orina
en pacientes inmunocompetentes es
controvertido; valores altos pueden
sugerir infeccidn local o reactivacion y
deben interpretarse junto con la clini-
cay la histologia>®. A los cuatro meses
presenta descenso en el niumero de
copias de CMV en orina (15244 co-

pias).

- Citologia urinaria: Células uroteliales
reactivas, sin atipias malignas.

- Cistoscopia: Mucosa vesical sin hallaz-

gos relevantes salvo placa eritemato-
sa en pared lateral derecha. Se toman
biopsias vesicales.

- Serologia de VIH negativas. I1gG de
CMV +, IgM -. Anatomia patoldgica
(biopsia vesical): Mucosa con infiltra-
do inflamatorio linfoplasmocitario y
numerosos eosindfilos (> 20/campo),
edema vy ectasia vascular. Cambios
reactivos en el urotelio. Ausencia de
mastocitos. Estos hallazgos son ca-
racteristicos de la cistitis eosinofilica
y permiten establecer el diagnéstico
histoldgico definitivo®*.

Diagnéstico diferencial planteado (tabla I):
Cistitis eosinofilica, cistitis viral por CMV
Hallazgos adicionales: RMN renal con quis-
tes renales bilaterales. Antecedente ma-
terno de poliquistosis renal. Sospecha de
enfermedad poliquistica.

Discusion

El caso presentado muestra una superpo-
sicidn de hallazgos sugestivos tanto de cis-
titis eosinofilica como de cistitis viral por
CMV, dos causas poco frecuentes de he-
maturia macroscoépica en pediatria. Den-
tro del diagndstico diferencial de la cistitis
eosinofilica en pediatria cabria mencionar
las infecciones por adenovirus o BK virus
gue también pueden generar inflamacién
vesical con infiltrado mixto’*?. Otras cau-
sas menos frecuentes son los tumores ve-
sicales (ej., rabdomiosarcoma, carcinoma
urotelial) que pueden inducir inflamacidn
secundaria con eosinéfilos, aunque es ex-
cepcional.

Cistitis eosinofilica: entidad infrecuente
en la infancia, caracterizada por sintomas
urinarios irritativos (disuria, polaquiuria,
hematuria), engrosamiento vesical y ha-
llazgos histoldgicos de infiltrado eosino-
filico. Su etiologia se asocia a reacciones
de hipersensibilidad, enfermedades alér-
gicas, infecciones o medicamentos. La
eosinofilia periférica y la eosinofiluria son
datos orientativos, aunque no siempre
presentes. El diagndstico se confirma con
biopsia vesical; el tratamiento suele incluir
corticoides y retirada de posibles agentes
desencadenantes en casos relacionados
con hipersensibilidad®*.

Cistitis viral por CMV: el citomegalovirus
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rara vez afecta la vejiga en pacientes inmu-
nocompetentes, pero puede causar cistitis
hemorragica con hallazgos similares. En
inmunocompetentes, su identificacion en
orina puede representar una reactivacién
subclinica o una infeccion local. En este
caso, la alta carga viral (=1.0x1075 copias/
mL) en orina podria tener significado clini-
co, aunque no se acompand de inclusiones
virales caracteristicas en la biopsia ni afec-
tacion sistémica; la decision de tratamien-
to antivirico debe valorarse caso por casoy
segun evidencia y guias disponibles>®.

Hallazgos asociados: el hallazgo de un
quiste renal en un nifio con antecedente
materno de poliquistosis renal plantea la
sospecha de enfermedad poliquistica au-
tosdmica dominante (ADPKD). Aunque
suele debutar en la edad adulta, pueden
observarse manifestaciones ecograficas en
edades tempranas. Se recomienda segui-
miento nefroldgico y genético.

Juicio diagndstico final: Cistitis eosinofili-
ca con posible coinfecciéon o reactivacién
vesical por CMV. Sospecha de enfermedad
poliquistica renal autosémica dominante
(ADPKD).

Conclusion

Este caso clinico ilustra la complejidad
del diagndstico diferencial ante una he-
maturia persistente en la infancia. La co-
existencia de hallazgos compatibles con
cistitis eosinofilica e infecciéon por CMV en
un nifo inmunocompetente obliga a una
interpretacién integradora. El tratamiento

inicial se puede orientar segun la gravedad
del cuadro y la evolucidn clinica, reservan-
do los antivirales o la inmunoterapia para
casos refractarios o complicados. La biop-
sia vesical continua siendo la prueba clave
para orientar el manejo**>’.
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Trastorno del desarrollo intelectual con retraso del
lenguaje, rasgos del espectro autista y dismorfismo
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descrita previamente. Primer caso publicado en
Espana
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Resumen

Las encefalopatias del desarrollo asocia-
das a variantes en el gen CNOT3 (OMIM
#604910) constituyen una entidad ge-
nética emergente caracterizada por re-
traso psicomotor, discapacidad intelec-
tual, alteraciones del lenguaje, rasgos
del espectro autista, dismorfismo facial
(IDDSADF) vy, en ocasiones, epilepsia®™.

Presentamos el caso clinico de una pacien-
te pediatrica portadora de una variante
truncante en CNOT3, identificada median-
te analisis del exoma clinico, cuya expre-
sién fenotipica es compatible IDDSADF.

Hasta donde alcanza nuestro conocimien-
to, se trata del primer caso descrito en la
literatura cientifica espanola, y la varian-
te identificada no habia sido previamente
documentada a nivel mundial, ampliando
asi el espectro mutacional del gen CNOT3.
lo que confiere un especial interés a este
hallazgo para la comunidad pediatrica.

Realizamos, ademas, una revision actuali-
zada del sindrome asociado a CNOT3, con
énfasis en sus aspectos clinicos, genéticos
y orientaciones diagndsticas, que pue-
den facilitar su reconocimiento precoz.

Palabras clave: Informes de casos, tras-
tornos del neurodesarrollo, trastornos del
desarrollo del lenguaje, anomalias cra-
neofaciales, mutacion, secuenciacion del
exoma

Intellectual developmental di-
sorder with speech delay, au-
tism_ spectrum features, and

facial dysmorphism (IDDSADF)
assoclated with a previousl
undescribed CNOT3 variant.

First published case in Spain
Abstract

Developmental encephalopathies associa-
ted with variants in the CNOT3 gene (OMIM
#604910) represent an emerging genetic
entity characterized by psychomotor delay,
intellectual disability, language impairment,
autism spectrum features, facial dysmor-
phism (IDDSADF), and, in some cases, epi-
lepsy™.

We present the clinical case of a pedia-
tric patient carrying a truncating variant in
CNOT3, identified through clinical exome
analysis, whose phenotypic expression is
consistent with IDDSADF.

To the best of our knowledge, this is the
first case reported in the Spanish scientific
literature, and the identified variant has not
been previously documented worldwide,
thereby expanding the known mutational
spectrum and making this finding of parti-
cular interest to the pediatric community.
Additionally, we provide an updated re-
view of the CNOT3-associated syndrome,
emphasizing its clinical and genetic featu-
res, as well as diagnostic guidelines that
may facilitate early recognition.

Keywords: case reports, neurodevelop-
mental disorders, language development
disorders, craniofacial abnormalities, muta-
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tion, exome sequencing En la exploracioén fisica destaca un fenotipo

sutilmente dismorfico (figura 1) con dien-

Caso clinico tes pequeiosy leve hipoplasia del esmalte,

Nifa de dos afios, sin antecedentes gesta-
cionales ni perinatales de interés, con de-
sarrollo psicomotor normal hasta los ocho
meses, momento a partir del cual presenta
regresion del lenguaje, estereotipias mo-
toras, dificultad para la socializacién, cri-
sis de agitacién psicomotriz y agresividad,
ataxia, hipocinesia y bradicinesia. Presen-
ta diariamente episodios paroxisticos en
vigilia con mioclonias generalizadas, des-
viacién ocular ascendente y desconexion,
sin estado postcritico, inicialmente inter-
pretados como epilépticos. Sin embargo,
tres VEEG seriados resultaron normales,
sin correlacion clinico-electrografica de los
eventos, y no hubo respuesta a valproato.

estrabismo convergente derecho, bradici-
nesia e hipocinesia marcadas sin rigidez ni
temblor, amimia y ataxia con aumento de
la base de sustentacion durante la marcha.

La resonancia magnética cerebral mos-
tré hipoplasia leve del cuerpo calloso. El
cariotipo, cromosoma X fragil, aCGH y el
estudio genético del sindrome de Rett fue-
ron negativos. El andlisis del exoma clinico
identificd una variante truncante heteroci-
gota patogénica en CNOT3: c.(894+1_895-
1) (1605+1_1606-1)del. no descrita pre-
viamente ni en bases de datos poblacio-
nales (gnomAD v4.1.0) ni en la literatura
clinica mundial, clasificada como patogé-
nica segun los criterios ACMG (PVS1, PS2,

Figura 1. Rasgos dismorficos: Frente amplia, labio superior fino, narina antevertida y columnela nasal un poco
ancha (Reproducido con permiso de la familia)
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PM2, PP3). Adicionalmente, se hallaron de
manera incidental variantes de significado
incierto, igualmente heterocigotas, en los
genes SPECCIL, KIF5 y UCHL, sin relacién
aparente con la clinica de la nifia.

La paciente esta pendiente del resultado
del estudio de segregacién y actualmen-
te sigue tratamiento con risperidona, con
buena evolucion conductual.

Discusion

Las primeras variantes patogénicas en
CNOT3 fueron descritas por Martin et al.
en 2019' y, hasta la fecha, en la literatura
mundial se han reportado 75 individuos
pertenecientes a 62 familias con variantes
patogénicas o probablemente patogénicas
en el gen CNOT3. En una reciente revisién
publicada por Engel en 2025, se describie-
ron 51 casos, ampliando el espectro geno-
tipico y fenotipico®. No hemos encontrado
casos publicados previamente en Espaia.

Desde el punto de vista clinico, el retraso
en el desarrollo es la manifestacién mds
constante, afectando al 100 % de los casos
analizados. El lenguaje suele ser la habili-
dad mas comprometida, siendo necesario
el tratamiento logopédico en la mayoria
de los casos. La discapacidad intelectual
esta presente en el 90 % de los individuos,
usualmente en forma leve o moderada,
aunque se han documentado casos seve-
ros. La variabilidad intra e interfamiliar en
la gravedad del fenotipo apoya la hipétesis
de que otros factores genéticos o epigené-
ticos modulan la expresion clinica®®.

El fenotipo dismorfico incluye con frecuen-
cia frente amplia y prominente, hendidu-
ras palpebrales ascendentes, columela
prominente, narinas antevertidas y labio
superior fino, rasgos que pueden facilitar
el diagndstico sindrémico en la consulta
clinica®.

En cuanto a las alteraciones conductua-
les, son comunes los trastornos del espec-
tro autista (32 %), el TDAH (55 %) y otros
problemas de conducta como agresividad,
intolerancia a la frustracion y alteraciones
del suefio.

La epilepsia, se presenta en alrededor del
10-12 % de los casos. Generalmente tiene
un inicio en la infancia o adolescencia y
responde bien a farmacos antiepilépticos.

Sin embargo, también se han reportado
presentaciones mas complejas, como sin-
drome de West. Cabe sefialar que no todos
los eventos paroxisticos observados son
de origen epiléptico. Se han documentado
episodios motores transitorios, mioclonias
y desconexiones sin correlato electroence-
falografico, interpretables como manifes-
taciones no epilépticas del trastorno neu-
rolégico subyacente®.

El gen CNOT3 codifica una subunidad
del complejo CCR4-NOT implicado en la
regulacién de la transcripcidn, degrada-
cion de mRNA y reparacién del ADN®.
Enla mayoria de los pacientes, las variantes
son de novo, aunque también se han des-
crito casos con herencia autosémica domi-
nante y mosaicismo parental. Esto tiene
implicaciones relevantes para el asesora-
miento genético, especialmente en familias
con antecedentes de discapacidad intelec-
tual. Se estima que el riesgo de recurrencia
en estos casos podria ser mayor del 1 %>.

Las variantes identificadas en CNOT3 in-
cluyen mutaciones sin sentido, missense,
variantes intrénicas, deleciones y dupli-
caciones. En el estudio de Engel et al., se
documentaron 28 nuevas variantes, in-
cluyendo una delecion de 12 exones. Las
mutaciones missense se agrupan en los
extremos N-terminal y C-terminal de la
proteina, zonas funcionales claves en la
interaccién con otros componentes del
complejo CCR4-NOT. Esta distribucion su-
giere un mecanismo de pérdida de funcién
como base patogénica comun3.

Aunque inicialmente se pensd que las va-
riantes truncantes podrian asociarse con
un fenotipo mas severo, los estudios re-
cientes no han confirmado una correlacién
genotipo-fenotipo clara. En algunos casos
familiares, el grado de afectacidn intelec-
tual varia entre miembros con la misma
variante, lo que refuerza la idea de que la
severidad no depende exclusivamente del
tipo de mutacién®.

Por otro lado, se ha postulado una posible
asociacién entre las variantes de CNOT3 y
otras patologias sistémicas. En los geme-
los chinos reportados por Lv et al., ambos
desarrollaron espondilitis anquilosante,
hallazgo no descrito previamente pero res-
paldado por estudios que vinculan ciertos
polimorfismos en CNOT3 con esta enfer-
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medad en poblaciones HLA-B27 positivas®.
Igualmente, Lau describié en 2024 el caso
de una paciente con un trastorno del neu-
rodesarrollo relacionado con CNOT3 que
presenté una dilatacion adrtica progresiva,
una manifestacion tampoco descrita pre-
viamente’.

En conclusién, las variantes en CNOT3
causan un trastorno del neurodesarro-
llo caracterizado por retraso psicomotor,
discapacidad intelectual, alteraciones del
lenguaje, trastornos del comportamiento
y rasgos dismorficos. La epilepsia esta pre-
sente en una minoria de los casos y suele
responder al tratamiento. La caracteriza-
cion genética precisa y el reconocimien-
to del fenotipo clinico son claves para el
diagndstico. Estudios funcionales futuros
seran necesarios para comprender mejor
los mecanismos moleculares implicados
y mejorar la atencidén de estos pacientes.
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Resumen

La 2-hidroxiisobutirilglucinuria (2MGB),
también conocida como deficiencia de
acil-CoA deshidrogenasa de cadena corta/
ramificada (SBCADD), es un raro trastorno
autosomico recesivo del metabolismo de
los aminodcidos que afecta al catabolismo
de la L-isoleucina. Esta causada por muta-
ciones en el gen ACADSB y se caracteriza
bioquimicamente por niveles elevados de
2-metilbutirilcarnitina (C5) y 2-metilbu-
tirilglicina. El diagndstico diferencial con
acidemia isovalérica es esencial durante el
cribado metabdlico neonatal (CMN). Pre-
sentamos el caso de un recién nacido pre-
maturo de 33+1 semanas de gestacion,
concebido mediante fertilizacion in vitro
con donacion de ovocitos, con restriccion
del crecimiento intrauterino y bajo peso al
nacer (1490 g). El padre era un portador he-
terocigoto asintomatico conocido de la va-
riante patéogena NM_001609.4:c.1159G>A
(p.Glu387Lys) en el gen ACADSB. A los 16
dias de vida, el CMN mostrd niveles persis-
tentemente elevados de C5-acilcarnitina. El
paciente habia presentado previamente hi-
perbilirrubinemia que requirio fototerapia.
Un analisis metabdlico adicional confirmoé
una excrecién aumentada de 2-metilbutiril-
glicina (8 mmol/mol de creatinina), sin pre-
sencia de acido isovalérico. El andlisis gené-
tico identificd heterocigosidad compuesta
para dos variantes probablemente patdge-
nas en ACADSB (c.1159G>A; p.Glu387Lys y
c.247A>G; p.Met83Val), una de ellas here-
dada del padre. Se inicié tratamiento empi-
rico con carnitina oral (75—100 mg/kg/dia)
y dieta con control proteico. Actualmente,
el paciente recibe una dieta sin restriccion
proteica con suplementacién de carniti-
na, mostrando un crecimiento y desarrollo
neuroldégico normales. Este caso subraya la
utilidad diagndstica del cribado neonatal e
ilustra la importancia de integrar los antece-
dentes familiares, el perfil bioquimico y los

estudios moleculares en la identificaciéon de
enfermedades metabdlicas raras. También
destaca el papel de la suplementacién con
carnitina en la mejora del prondstico, inclu-
so sin restriccion proteica.

Palabras clave: 2-hidroxiisobutirilglucinu-
ria, deficiencia de acil-CoA deshidrogenasa
de cadena corta/ramificada, cribado me-
tabdlico neonatal aminoacidopatia, suple-
mentacion con carnitina

Elevation of Z2-methylbutyryl-
carnitine in newborn screening.
Beyond 1sovaleric acidemia

Abstract

2-Hydroxyisobutyrylglycinuria (2MGB), also
known as short/branched-chain acyl-CoA
dehydrogenase deficiency (SBCADD), is a
rare autosomal recessive amino acid me-
tabolism disorder affecting the catabolism
of L-isoleucine. It is caused by mutations in
the ACADSB gene and is biochemically char-
acterized by elevated levels of 2-methylbu-
tyrylcarnitine (C5) and 2-methylbutyrylgly-
cine. Differential diagnosis with isovaleric
acidemia is essential during newborn met-
abolic screening (NMS). We report the case
of a premature infant born at 33+1 weeks
of gestation via in vitro fertilization with
oocyte donation, with intrauterine growth
restriction and low birth weight (1490 g).
The father was a known asymptomatic het-
erozygous carrier of the pathogenic variant
NM_001609.4:¢c.1159G>A (p.Glu387Lys) in
the ACADSB gene. At 16 days of life, NMS
revealed persistently elevated C5-acylcarni-
tine. The patient had previously developed
hyperbilirubinemia requiring phototherapy.
Further metabolic analysis confirmed in-
creased excretion of 2-methylbutyrylglycine
(8 mmol/mol creatinine) in the absence of
isovaleric acid. Genetic testing identified
compound heterozygosity for two likely
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pathogenic ACADSB variants (c.1159G>A;
p.Glu387Lys and c.247A>G; p.Met83Val),
one inherited from the father. Empiric
treatment with oral carnitine (75-100 mg/
kg/day) and a controlled-protein diet was
initiated. The patient currently receives un-
restricted protein intake with carnitine sup-
plementation and shows normal growth
and neurodevelopment. This case under-
scores the diagnostic utility of newborn

screening and highlights the importance of
integrating family history, biochemical pro-

Introduccion

La 2-hidroxiisobutirilglucinuria  (2MGB),
también conocida como deficiencia de acil-
CoA deshidrogenasa de cadena corta/rami-
ficada (SBCADD), es una aminoacidopatia
relacionada con el metabolismo de la L-iso-
leucina, secundaria a mutaciones en el gen
ACADSB. Se asocia con niveles elevados de
2-metilbutirilcarnitina (C5) y 2-metilbutiril-
glicina (figura 1) y requiere diagnéstico dife-
rencial con la acidemia isovalérica durante
el cribado metabdlico neonatal (CMN). Pre-
sentamos el caso de un recién nacido diag-
nosticado mediante CMN.

Resumen del caso

Recién nacido prematuro de 33+1 sema-
nas de gestacién, concebido por fertili-

Articulos originales

filing, and molecular testing in identifying
rare metabolic disorders. It also illustrates
the role of carnitine supplementation in
improving outcomes, even without dietary
protein restriction.

Key words: 2-Hydroxyisobutyrylglycinuria,
short/branched-chain acyl-CoA dehydroge-
nase deficiency, newborn metabolic screen-
ing, aminoacidopathy, carnitine supplemen-
tation

zacion in vitro con donaciéon de ovoci-
tos, presenté restriccion del crecimiento
intrauterino tipo | y bajo peso al nacer
(1490 g). Un estudio genético paterno
previo a la concepcién identifico al pa-
dre como portador heterocigoto asinto-
matico de una variante patdégena en el
gen ACADSB [NM_001609.4:c.1159G>A;
p.(Glu387Lys)].

A los 16 dias de vida, los resultados de la
segunda y tercera muestras del CMIN mos-
traron niveles elevados de C5-acilcarnitina
(tabla l). El paciente habia desarrollado pre-
viamente hiperbilirrubinemia, que requirio
24 horas de fototerapia (bilirrubina total
maxima: 11,1 mg/dL). Los niveles elevados
de acilcarnitina representaban una mezcla
de isdmeros de C5-carnitina: isovalérilcarni-
tina, 2-metilbutirilcarnitina y pivaloilcarniti-

Catabolismo de la valina y bloqueo metabélico
en la deficiencia de acil-CoA deshidrogenasa de
cadena corta/ramificada (SBCAD)

o
HzN j)‘\COO‘ BCAT Hsb COA O 2-metilbutirilcarnitina
-vali E— v
L-valina CoA~">Co X COoA | 2-hidroxiisobutiri

2-metilacrilil-CoA

6]
HJ\COA Blogueo en
SBCAD

glucina

0
ISobutiril-CoA PS
COA

Tiolasa

2-metil-butirilcarnitina

El defecto en la enzima SBCAD interrumpe la conversion de isobutiril-CoA a
metacrilil-CoA, provocando la acumulacion de metabolitos derivados detectable neonatal.

Figura 1. Ruta metabdlica implicada en la 2-hidroxiisobutirilglucinuria (2MGB) (elaboraciéon propia)
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na. El diagnéstico diferencial entre acide-
mia isovalérica y 2MGB requiere el analisis
de metabolitos adicionales como el acido
isovalérico y la 2-metilbutirilglicina.

Dado el resultado del CMN, tras descartar
falsos positivos y considerar los anteceden-
tes paternos, se realizé un estudio metabd-
lico completo tanto al padre como al recién
nacido. Se inicié tratamiento empirico con
carnitina a 80 mg/kg/diay dieta con control
proteico. El analisis de macronutrientes de
la leche materna reveld un contenido pro-
teico de 1,05 g/100 mly 53-78 kcal/100 ml.

El estudio metabdlico del padre fue nor-
mal, mientras que el recién nacido mostré
excrecion urinaria elevada de 2-metilbu-
tirilglicina (8 mmol/mol de creatinina) sin
aumento de acido isovalérico, y niveles
persistentemente elevados de C5 (1.77
umol/L). El andlisis genético confirméd
heterocigosidad compuesta para dos va-
riantes probablemente patégenas en el
gen ACADSB [NM_001609.4:c.1159G>A;
p.(Glu387Lys) y NM_001609.4:c.247A>G;
p.(Met83Val)], una de origen paterno.

La 2MGB es una condicién rara en la po-
blacidon caucasica; la mayoria de los casos
descritos ocurren en individuos de etnia
Hmong. Evidencias recientes sugieren que
la suplementacidén con carnitina mejora el
desarrollo neurolégico y previene manifesta-
ciones clinicas, sin necesidad de restriccion
proteica.

Actualmente, el paciente sigue una dieta
sin restriccion de proteinas, con suple-
mentacién de carnitina (75-100 mg/kg/
dia), mostrando un crecimiento y desarro-
llo neurolégico normales.

Discusion

El caso presentado destaca la complejidad
diagnéstica de la deficiencia de acil-CoA
deshidrogenasa de cadena corta/ramifi-
cada (SBCADD), caracterizada por niveles
persistentemente elevados de C5 en el
cribado neonatal, hallazgo que también
puede observarse en la acidemia isovalé-
rica. Por tanto, es necesario realizar anali-
sis adicionales de metabolitos especificos
como la 2-metilbutirilglicina o el acido
isovalérico para lograr un diagndstico dife-
rencial preciso®.

Diversos estudios han demostrado que el
cribado mediante espectrometria de ma-
sas en tandem ha facilitado la deteccidn de
multiples casos de SBCADD, especialmen-
te en poblaciones de alta incidencia como
la etnia Hmong 3. Sin embargo, también
se han identificado pacientes asintomati-
cos en poblaciones no Hmong, como en
Europa y Norteamérica*®.

La confirmacion diagndstica requiere estu-
dios genéticos que demuestren variantes
patégenas en el gen ACADSB. Este caso
ilustra el valor del andlisis genético dirigi-
do, especialmente cuando existe antece-
dente familiar positivo. La identificacién
de variantes heterocigotas compuestas
(una heredada del padre) permitio la con-
firmacion diagndstica®.

En cuanto al prondstico, la mayoria de los
pacientes detectados en el cribado siguen
una evolucién clinica benigna, sin mani-
festaciones neuroldgicas ni metabdlicas
significativas durante el seguimiento®’#®
Esta evolucion favorable ha llevado a
cuestionar la necesidad de intervencio-
nes dietéticas estrictas, recomendandose
en algunos casos un enfoque conservador

Tabla I. Valores de C5 y sus razones que por encima del percentil 99,5 (P99,5) sugieren un po-
sible defecto en esa via metabdlica

Marcador 9 ddv 12 ddv P99,5

C5 (umol/L) 1,33 1,13 < 0,63 umol/L
C5/C0 (umol/L) 0,06 0,03 < 0,03 ymol/L
C5/C2 (umol/L) 0,12 0,1 < 0,1 pmol/L
C5/C3 (umol/L) 2,21 1,92 < 0,86 umol/L

ddv: dias de vida
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basado en el seguimiento clinico y bioqui-
mico®. No obstante, la expresidn clinica
puede ser variable se han descrito algunos
pacientes con episodios intermitentes de
letargia, hipotonia, vdmitos o hipogluce-
mia desencadenados por situaciones de
estrés catabdlico, como infecciones o ayu-
no prolongado. En formas mas infrecuen-
tes, se han comunicado retraso del desa-
rrollo psicomotor, convulsiones y acidosis
metabdlica leve o moderada, aunque sin
un patrén clinico uniforme ni una clara co-
rrelacidon genotipo-fenotipo 7.

La suplementacion con L-carnitina ha mos-
trado beneficios bioquimicos, mejorando los
niveles de C5, aunque su impacto clinico di-
recto aun no esta claro. No obstante, en ca-
sos como este, su uso profilactico parece ra-
zonable, especialmente durante la infancia®.

Finalmente, este caso resalta laimportancia
de combinar el cribado neonatal, el estudio
molecular y la evaluacion clinica completa
para identificar enfermedades metabdlicas
raras. Aunque la SBCADD suele tener un
curso benigno, el seguimiento a largo plazo
es esencial para prevenir complicaciones.

Conclusiones

El avance de las técnicas de reproduccion
asistida es valioso en el diagnéstico dife-
rencial de enfermedades raras como los
trastornos metabdlicos.

Las pruebas genéticas preconcepcionales
en los padres, aunque informativas, no ga-
rantizan la ausencia de enfermedades me-
tabdlicas en la descendencia.

Este caso destaca la importancia del criba-
do neonatal y un enfoque diagndstico que
considere los antecedentes familiares, los
metabolitos especificos y el analisis gené-
tico dirigido.
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Resumen

Se presenta el caso de paciente neonato
femenino, a término, de 22 dias de vida,
con distensién abdominal progresiva que
limitaba la alimentacion oral (maximo 5
cc. /toma). El examen fisico mostré ab-
domen distendido, circulacion colateral
y defecto umbilical de 2 cm. La radiogra-
fia abdominal revelé6 imagen en “grano
de café”, sugestiva de vdlvulo intestinal.
Durante la cirugia se evidencié una banda
vascular entre el mesenterio y la unién ileo-
cecal, con asas intestinales edematizadas
y distendidas, adenopatias mesentéricas,
liguido inflamatorio citrino (20 cc.), apen-
dicitis reactiva y persistencia de uraco. Se
realizaron liberacién de la banda, apendi-
cectomia, exéresis de uraco con rafia vesical
y venodiseccioén. La evolucidn postoperato-
ria fue favorable, con distensiéon abdominal
transitoria postprandial sin evidencia de
obstruccion radiolégica. Este caso resalta la
importancia del diagndstico temprano y del
manejo quirdrgico integral en causas raras
de vdlvulo intestinal neonatal.

Palabras clave: neonato, volvulo intestinal,
persistencia de uraco, obstruccién intesti-
nal, banda vascular congénita.

Introduccion

El vélvulo intestinal neonatal constituye
una urgencia quirudrgica con riesgo vital,
siendo responsable de una proporcion sig-
nificativa de las obstrucciones intestinales
en el recién nacido por lo que su evolucién
depende del diagndstico temprano y del
tratamiento quirdrgico oportuno®. Aunque
la malrotacidn intestinal es la causa mas
frecuente, se han descrito otras etiologias

Neonatal intestinal volvulus due to vascu-
lar band and patent urachus. A rare case
with comprehensive surgical management

Abstract

We present the case of a full-term female
neonate, 22 days old, with progressive abdo-
minal distension limiting oral intake (max. 5
mL per feed). Physical examination revealed
a distended abdomen, prominent collateral
circulation, and a 2 cm umbilical defect.
Abdominal radiograph showed a “coffee
bean” sign, suggestive of intestinal volvulus.
Surgical exploration revealed a vascular
band from the mesentery to the ileocecal
junction, bowel loop distension and ede-
ma, mesenteric lymphadenopathy, citrine
inflammatory fluid (20 mL), reactive ap-
pendicitis, and a patent urachus. Surgical
management included band release, ap-
pendectomy, urachal excision with bladder
repair, and venous dissection. Postoperati-
ve outcome was favorable, with transient
postprandial distension but no radiological
obstruction. This case highlights the impor-
tance of early diagnosis and comprehensive
surgical management in rare causes of neo-
natal intestinal volvulus.

Keywords: Neonate, intestinal volvulus,
persistence of urachus, intestinal obstruc-
tion, congenital vascular band.

menos comunes como bandas congéni-
tas, duplicaciones intestinales o anomalias
vasculares que pueden ocasionar torsién
intestinal sin evidencia de malrotacion.

El diagndstico suele basarse en la sospecha
clinica y hallazgos imagenolégicos como
la clasica imagen en “grano de café” o el
signo del “doble burbuja”?*, sin embargo;
la identificacion de causas raras, como las
bandas vasculares congénitas, requiere
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una exploracion quirdrgica exhaustiva y
conocimiento anatémico detallado®®.

La coexistencia de estas bandas con ano-
malias uracales es excepcional y estd esca-
samente documentada en la literatura’2.
Esta combinacién, como en el caso des-
crito, implica desafios diagndsticos y te-
rapéuticos considerables, especialmente
en neonatos donde la reserva fisioldgica
intestinal es limitada®.

Por lo tanto, este caso clinico aporta evi-
dencia sobre la importancia de un abor-
daje integral, enfatizando la necesidad de
correlacionar los hallazgos clinicos, ima-
genoldgicos y quirdrgicos para garantizar
resultados favorables en patologias congé-
nitas raras del tubo digestivo.

Figura 1. Radiografia de abdomen mostrando ima-

Caso clinico gen en “grano de café”. Signo radioldgico caracteris-
tico de vélvulo intestinal
Neonato femenino, 22 dias, a término, sin
antecedentes patolégicos relevantes, con
distensién abdominal progresiva y restric-
cion de ingesta oral (5 cc/toma). Al examen
fisico se observd: abdomen distendido con
patrén respiratorio restrictivo, circulacion
colateral marcada, palpacién limitada por
distensidon y un defecto umbilical de 2 cm.

La radiografia de abdomen mostré una
imagen en “grano de café” que es un sig-
no radioldgico caracteristico de vélvulo
intestinal (figura 1). Con lo expuesto, se
decidié una exploracidon quirurgica emer-
gente, evidenciando los siguientes hallaz-
gos quirdrgicos: una banda vascular hacia
la unién ileocecal (figura 2), un apéndice
cecal congestivo y adenitis mesentérica (fi-
gura 3) y persistencia de uraco (figura 4).

Figura 2. Banda vascular responsable del vélvulo
intestinal

Por los hallazgos se realiza una liberacion
de la banda vascular, apendicectomia con-
vencional, toma de ganglio mesentérico
para biopsia, exéresis de uraco con rafia
vesical y colocaciéon de sonda Foley, adi-
cional venodiseccién yugular derecha para
disponer de un acceso vascular seguro.

Evolucion

A los 10 dias postquirurgicos el paciente
presenta una distension abdominal post-
prandial sin evidencia de obstruccién ra-
diolégica, manejada como intolerancia ali- ¥
mentaria transitoria y con favorable evolu- & s

cién ulterior, con lo que egresa a domicilio fé%‘é;?vgs' Apeeliss ey aEnllies e s
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para seguimiento por consulta externa.

Discusion

El vélvulo intestinal neonatal requiere un
diagndstico precoz y una intervencién qui-
rdrgica oportuna para prevenir necrosis
y mortalidad intestinal?. Las causas mas
frecuentes son las malrotaciones, pero de-
ben considerarse entidades poco comunes
como las bandas vasculares congénitas,
que representan un desafio diagndstico
por su presentacion inespecifica®*.

Las imagenes radioldgicas, especialmen-
te la radiografia simple, contindan siendo
una herramienta valiosa para identificar
signos indirectos de obstruccion, aunque
la correlacién clinica es determinante®®. La
imagen en “grano de café” observada en
este caso es un signo caracteristico de vol-
vulo intestinal y su hallazgo debe motivar
exploracidn quirdrgica inmediata’.

Las bandas congénitas pueden producir
obstruccion mecanica por compresion ex-
trinseca o por torsion mesentérica, siendo
una causa rara pero documentada en re-
cién nacidos sin malrotacion intestinal®®.
Estas estructuras andmalas pueden com-
prometer el flujo sanguineo intestinal, pro-
vocando distensidn, isquemia segmentaria
o necrosis si el diagndstico se retrasa’®™,

En el caso presentado, la banda vascular
unia el mesenterio con la union ileocecal,
generando obstruccidn completa y disten-

Figura 4. Visualizacion del uraco persistente

sion proximal. Ademas, se evidencié per-
sistencia de uraco, anomalia congénita que
representa un remanente del conducto
alantoideo y que puede mantenerse per-
meable total o parcialmente'*®3, Esta coe-
xistencia es extremadamente rara, pero ha
sido reportada en la literatura pedidtrica y
urolégica’®.

El abordaje quirdrgico debe orientarse a
la resolucidn integral de ambas entidades:
liberacion de la banda, apendicectomia y
exéresis del uraco con rafia vesical. Este
enfoque combinado evita recurrencias, in-
fecciones urinarias y complicaciones pos-
teriores, ademas de permitir una recupe-
racion intestinal completa®™.

La evolucién postoperatoria satisfactoria
observada en esta paciente confirma que
la exploracién meticulosa y el tratamien-
to quirurgico simultaneo de las anomalias
asociadas son claves para un resultado fa-
vorable.

Conclusiones

El vélvulo intestinal neonatal continua sien-
do una urgencia quirdrgica de alto riesgo,
en la que el diagnéstico precoz y la inter-
vencion oportuna son determinantes para
evitar necrosis intestinal y reducir la morta-
lidad. Aunque la malrotacion es la etiologia
predominante, este caso demuestra que
deben considerarse causas infrecuentes
como las bandas vasculares congénitas, ca-
paces de generar obstrucciéon y compromi-
so vascular intestinal incluso en ausencia de
malrotacion evidente.

La coexistencia con persistencia de uraco
constituye un hallazgo anatémico excep-
cional y clinicamente relevante, ya que
puede modificar la planificacion quirurgica
y aumentar el riesgo de adherencias o in-
fecciones si no se trata en el mismo acto
operatorio. En este contexto, la explora-
cién quirdrgica minuciosa y la resolucién
integral de las anomalias asociadas -me-
diante liberacién de la banda, apendicec-
tomia y exéresis de uraco con rafia vesical-
son estrategias que garantizan una recupe-
raciéon completa y previenen recurrencias.

Este caso aporta evidencia sobre la nece-
sidad de mantener un alto indice de sos-
pecha clinica ante signos radioldgicos su-
gestivos de vélvulo, enfatizando la impor-
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tancia de una evaluacién multidisciplinaria
que integre al cirujano pediatra, radidlogo
y neonatélogo. Ademas, refuerza que el
éxito del tratamiento depende no solo del
acto quirdrgico, sino también de un segui-
miento posoperatorio estrecho, orientado
a detectar precozmente complicaciones y
asegurar la funcién intestinal normal.

En conclusidn, las bandas vasculares congé-
nitas asociadas a persistencia de uraco de-
ben considerarse en el espectro de causas
raras de obstruccion intestinal neonatal. Su
identificacién y manejo quirurgico integral
contribuyen a mejorar los desenlaces y am-
plian el conocimiento sobre el espectro de
las malformaciones congénitas.
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Resumen

Paciente masculino de ocho afos con vémi-
tos recurrentes, dolor abdominal tipo cdlico
y distension abdominal, antecedentes de
malformacion anorectal operada y trisomia
21 no cardiopatica. La radiografia de abdo-
men mostrd niveles hidroaéreos. Transcu-
rridas 48 horas y secundario a su deterioro
clinico, se identific6 abdomen agudo obs-
tructivo. En laparotomia, se hallé diverticu-
lo de Meckel doble, malrotacién intestinal
y sindrome adherencial severo. Se realizé
reseccion yeyunal, ileostomia tipo Brooke
y tratamiento quirdrgico integral, con evo-
lucion favorable. Este caso resalta la rareza
y relevancia diagnéstica del diverticulo de
Meckel doble en urgencias pediatricas 2.

Palabras clave: Diverticulo de Meckel do-
ble, malrotacion intestinal, obstruccién in-
testinal, vélvulo intestinal

Double Meckel's diverticulum as
an unusual cause of acute obs-
tructive abdomen in a pediatric
patient with trisomy 21

Abstract

An 8-year-old male with Trisomy 21 and
prior anorectal malformation repair pre-
sented with persistent vomiting, colicky
abdominal pain, and distension. Imaging
revealed air-fluid levels. After 48 h of de-
terioration, laparotomy revealed a double
Meckel’s diverticulum causing volvulus, se-
vere adhesions, and malrotation. Y-shaped
resection, Brooke ileostomy, adhesiolysis,
and lavage were performed, with favorable
outcome. This rare presentation unders-
cores the diagnostic importance of double
Meckel’s diverticulum in pediatric acute ab-
domen'?

Keywords: Double Meckel’s diverticulum,
intestinal malrotation, intestinal obstruc-
tion, intestinal volvulus

Introduccion

El diverticulo de Meckel es la anomalia
congénita mas frecuente del tracto gas-
trointestinal, con una prevalencia aproxi-
mada del 2 % en la poblacién general’, sin
embargo; la presencia de un diverticulo
doble constituye un hallazgo extremada-
mente infrecuente, documentado en muy
pocos reportes pediatricos?.Su diagndstico
suele ser incidental, aunque en ocasiones
puede presentarse como causa de abdo-
men agudo obstructivo.

En pacientes con trisomia 21, la inciden-
cia de malformaciones gastrointestina-
les es mayor, y su asociacién con mal-
rotacion y sindrome adherencial com-
plica el abordaje clinico y quirdrgico3,?.

El objetivo de este reporte es describir un
caso raro de diverticulo de Meckel doble
en un paciente pedidtrico con anteceden-
tes quirurgicos y comorbilidad genética,
destacando la importancia del diagndstico
y manejo oportunos.

Presentacion del caso

Paciente masculino de ocho afios, con triso-
mia 21 y antecedente de malformacion ano-
rectal corregida y cierre de colostomia hace
18 meses. Presentd cuadro de 6 horas de
vomitos alimentarios y posteriormente liqui-
dos (seis episodios), acompafiado de dolor
abdominal cdlico generalizado de intensidad
moderada, sin mejoria con metoclopramida.

Al examen fisico: mucosas secas, abdomen
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distendido y timpanico, ruidos hidroaéreos
aumentados (+++), sin dificultad respirato-
ria, saturacion 98 % al aire ambiente. En Ia
radiografia abdominal se observaron nive-
les hidroaéreos.

A las 48 horas, se observo persistencia de
los sintomas con deterioro clinico, ausen-
cia de aire en ampolla rectal y silencio ab-
dominal. Se decidié laparotomia explora-
dora, encontrando: sindrome adherencial
severo (grado IV, Zuhlke), diverticulo de
Meckel doble de 10 cm y 7 cm de longi-
tud, adherido a pared peritoneal, ocasio-

nando vélvulo e hipoperfusiéon intestinal,
malrotacion intestinal tipo IA, defecto
herniario interno, epiplén mayor isqué-
mico y adenitis mesentérica multiple (fi-
gura 1).

El procedimiento realizado fue adhesioli-
sis, reseccion yeyunal, anastomosis térmi-
no-terminal, ileostomia tipo Brooke, lava-
do abdominal y drenaje tubular. La evolu-
cién posoperatoria fue favorable.

La pieza quirurgica y los cortes histoldgicos
aparecen en en la figura 2.

Figura 1. Diverticulo de Meckel doble que provocan vélvulo con distensidn de asas delgadas, sin compromiso
isquémico. Pieza quirurgica correspondiente a segmento de intestino delgado con diverticulo de Meckel doble,
imagen intraoperatoria

Figura 2. Pieza quirurgica, y cortes histolégicos

2.1 Pieza quirurgica correspondiente a un segmento de intestino delgado con un diverticulo de Meckel doble y
apéndice cecal. Se observa una superficie serosa congestiva, de tonalidad violacea, con evidencia de compro-
miso vascular e isquemia. Tincion macroscdpica natural, imagen intraoperatoria

2.2 Corte histoldgico de pared intestinal compatible con un diverticulo de Meckel. Se observa una mucosa de
tipo intestinal con vellosidades bien definidas, criptas de Lieberkiihn y epitelio cilindrico simple con células
caliciformes. La lamina propia presenta un infiltrado inflamatorio mixto y congestion vascular leve. Tincién de
hematoxilina-eosina (H&E), aumento 10x.

2.3 Tejido subseroso y mesentérico adyacente al diverticulo de Meckel. Se evidencia una marcada congestion
vascular, hemorragia intersticial difusa y necrosis grasa incipiente, hallazgos compatibles con un compromiso
vascular agudo e isquemia asociada. Tincién de hematoxilina-eosina (H&E), aumento 10x
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Discusion

La coexistencia de un diverticulo de Mec-
kel doble con malrotacién intestinal y sin-
drome adherencial severo constituye un
hallazgo quirdrgico excepcional'. La inci-
dencia del diverticulo de Meckel doble es
extremadamente baja, con menos de vein-
te casos pediatricos descritos en la litera-
tura?. En el paciente presentado, la locali-
zacion andmala y las adherencias provoca-
ron un voélvulo intestinal con compromiso
vascular, una complicacién que requiere
resolucion quirurgica inmediata3.

En pacientes con antecedentes de cirugias
abdominales previas, el riesgo de obstruc-
cién por adherencias es elevado; cuando
este cuadro se asocia con anomalias con-
génitas como la malrotacidn intestinal, el
prondstico depende en gran medida de la
rapidez del diagndstico y del tratamiento
quirurgico oportuno?°. Aunque la radio-
grafia simple puede sugerir una obstruc-
cion intestinal, el diagndstico definitivo
del diverticulo doble suele establecerse
durante la exploracién quirurgica, donde
se identifican las variantes anatémicas y el
grado de compromiso vascular®.

En relacion con la trisomia 21, se ha do-
cumentado una mayor predisposicién a
malformaciones gastrointestinales, inclu-
yendo malrotacion, atresias y enfermedad
de Hirschsprung’. Si bien no se ha estable-
cido una relacidn directa entre el sindrome
de Down y el diverticulo de Meckel doble,
su coexistencia incrementa la complejidad
del abordaje quirurgico y demanda una
planificacion operatoria cuidadosa®.

Este caso enfatiza tres aspectos esenciales
para la practica clinica pediatrica:

- Incluir variantes anatémicas raras,
como el diverticulo de Meckel doble,
dentro del diagndstico diferencial del
abdomen agudo obstructivo®.

- Priorizar la intervencidon quirurgica
temprana ante la sospecha de isque-
mia 0 compromiso vascular intestinal.

- Registrary difundir estos casos clinicos,
con el fin de contribuir al conocimiento
quirurgico pediatrico y favorecer una
deteccién precoz en situaciones simi-
lares futuras®.

Conclusiones

El diverticulo de Meckel doble es una cau-
sa rara pero potencialmente grave de ab-
domen agudo obstructivo en pediatria.
Su diagndstico requiere un alto indice de
sospecha, especialmente en pacientes con
antecedentes quirdrgicos y malformacio-
nes congénitas. La intervencidn quirurgica
precoz es determinante para un desenlace
favorable. Este reporte contribuye a la lite-
ratura quirudrgica pediatrica al documentar
una presentacion infrecuente y su resolu-
cion exitosa.
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Hace 50 anos, Manuel Herrera Hernandez
fundador del Boletin de la Sociedad Canaria
de Pediatria publico en la revista un articulo
cuyo tema eran las pielonefritis de la infan-
cia. El manuscrito era de contenido mixto, es
decir, una revision sobre el tema junto a la
presentacién de algunos datos de casuistica
propial. Al parecer, el trabajo fue presentado
en la Reunion Anual de la Asociacién Espafio-
la de Pediatria de 1974.

Al inicio, después de presentar la diferencia
entre las nociones de pielonefritis y cistitis,
el autor presentd lo que denomind Causas
predisponentes generales en la que incluia las
siguientes:

o"

- Edad: periodo neonatal, primero y se-
gundo ano de la vida

- Sexo: mas frecuentes en las nifias, ex-
cepto en el recién nacido

- Herencia: déficit inmunitarios, malfor-
maciones?

- Constitucion: diatesis exudativo-linfati-
cay alérgica

- Condiciones anatomofisioldgicas del
aparato urinario infantil

- Estado inmunitario

- Infecciones agudas respiratorias, intes-
tinales, eruptivas

- Trastornos metabdlicos graves

- Malnutricidn
”
Algunas de estas causas predisponentes son
dificiles de aceptar en la actualidad como la
didtesis exudativo-linfdtica y alérgica o la aso-

ciacion con Infecciones agudas respiratorias,
intestinales, eruptivas.

A continuacion, se incluia una segunda tabla
gue incluia un concepto poco claro, el de Fac-
tores fijadores de infeccion, a saber: invasion
masiva de gérmenes en aparato urinario (sic),
trauma local -maniobras exploratorias (cate-
terismo, etc.) -, pérdida momentdnea de la
capacidad defensiva de la mucosa urinaria,
orina pH neutro".

El autor continuaba con el siguiente parrafo.

"Existen causas favorecedoras locales
gue afectan a los érganos genitales ex-
ternos y la region perianal, facilitando
la contaminacidon uretrovesical las mal-
formaciones, las infecciones (bacterias,
hongos, etc.), las oxiuriasis, el uso de ja-
bones irritantes, los cuerpos extranos y
la masturbacion”.

En la tercera tabla se resefiaban las causas

favorecedoras de cronicidad en las que se in-
cluian las siguientes:

“

- Tratamiento incorrecto de una piuria
aguda

- Malformaciones del aparato urinario
- Reflujo vesicoureteral idiopatico

- Atonia pielocalicilar

- Residuo postmiccional

- Litiasis urinaria

- Sindrome de carencia de anticuerpos

- Neutropenias
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- Enfermedad renal previa: nefrosis, tu-
bulopatias, tumores, tuberculosis

- Focos sépticos: orofaringeos, apendicu-
lares

”

La lectura de los contenidos de esas tablas
muestra la dificultad existente durante mu-
cho tiempo acerca de la comprension de las
causas y la fisiopatologia de las infecciones
de las vias urinarias (IVU). En esas tablas apa-
recen factores aceptados que se asocian con
IVU y otros que no lo son.

El trabajo del Dr. Herrera es un buen pretexto
para revisar los conocimientos sobre el tema
que se fueron adquiriendo durante las dos
terceras partes del siglo pasado hasta el mo-
mento en que dicho autor publicé su articu-
lo en el Boletin. No obstante, la mayoria de
estas nuevas adquisiciones tardaron en ser
aceptadas.

Para empezar, es oportuno recordar que al-
gunos tratados de pediatria aparecidos en las
primeras décadas del siglo XX no contenian
ningun capitulo dedicado a las IVU2.

En el tratado de pediatria de Bernardo Bendix
-1913- ya se distinguia, segun los resultados
necrdpsicos, entre pielitis y pielocistitis y se
mencionaba el Bacterium coli como agente
causal de acuerdo con los estudios de Esche-
rich, Finkelstein y Trummp. No obstante, en el
apartado de profilaxis podian leerse parrafos
como éste:

"Se evitaran los enfriamientos y se pro-
hibird al nino que vaya con los pies des-
calzos y que se siente en el pavimento ¢
en piedras frias. Se suprimira el uso de la
mostaza y de otros condimentos, se ten-
dra mucha prudencia en la aplicacién de
sinapismos; se procurara de un modo es-
merado la limpieza de los drganos genita-
les y, sobre todo, cuando se limpie al nifio
de pecho después de la defecacion, no se
le restregara el ano de abajo arriba, sino
en sentido contrario"?.

La prueba de los nitritos (1929)

Es poco conocido que uno de los primeros
adelantos diagndsticos en el diagnostico
de IVU fue la positividad de la reaccién de
los nitritos. Ciertas bacterias transforman
los nitratos de la orina en nitritos. El ori-

gen de la prueba fue la bisqueda de un
método sencillo utilizado por el Servicio
de Salud de la ciudad de Nueva York para
demostrar si el agua de consumo humano
estaba contaminada®.

Fisiopatologia de las infecciones
urinarias (1959-1963)

En la Harvard Medical School de Boston,
en 1959, se dio el primer paso en el cono-
cimiento de la fisiopatologia de las infec-
ciones urinarias. Vivaldi et al. demostraron
gue la multiplicacion de bacterias Proteus
vulgaris dentro de la vejiga puede conducir
a una infeccién ascendente del tracto uri-
nario por la propagacién de bacterias en
los uréteres y la invasién de los rifiones®.

Unos afios después, el mismo Grupo de-
mostré que se podia producir una pielone-
fritis retrograda en ratas mediante la es-
trategia de usar anticuerpos fluorescentes
con los que se podia investigar tanto las
infecciones causadas por Escherichia coli®
como las producidas por Proteus mirabilis
y Proteus vulgaris’. En este ultimo estudio,
después de la inoculacidn intravesical de
Proteus mirabilis se observd que “los or-
ganismos aparecieron en los rifiones 24 a
48 horas después de la inyeccion vesical,
gue primero invadieron la pelvis y que la
infeccidn afectd la médula y la corteza re-
nales por continuidad a través del inters-
ticio y los tubulos. La infeccién fue gene-
ralmente bilateral pero desigual en am-
bos rifiones. Los animales supervivientes
desarrollaron pielonefritis crénica activa
con persistencia de bacterias y de eviden-
cia morfoldgica de pielonefritis durante al
menos 13 meses después del inicio de la
infeccidn. La pielonefritis crénica también
fue bilateral y desigual y se asocid con una
cicatrizacion suficientemente extendida
como para producir atrofia unilateral. Dos
figuras basadas en ese trabajo firmado por
Cotran, Vivaldi et al.” se han reproducido
en un articulo sobre el tema publicado
previamente en esta revista®. La infeccion
cronica se asociaba a menudo con uremia
(insuficiencia renal). Los calculos renales y
vesicales estaban presentes en la mayoria
de los animales con enfermedad croénica.
Los anticuerpos fluorescentes indicaron
gue el antigeno bacteriano persistié en el
parénquima renal después de la prolifera-
cion bacteriana inicial. Después de la eta-
pa aguda, los cuerpos bacterianos recono-
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cibles se limitaron a situarse en la pelvis y
a algunos abscesos ocasionales; sin em-
bargo, cantidades variables del antigeno
bacteriano estuvieron presente en algunas
cicatrices renales durante periodos de has-
ta 13 meses”’.

Los términos pielonefritis croni-
clzéa %)nefropatla de reflujo (1954-

A principios de los afios 50 a pesar de dis-
ponerse ya de las sulfamidas y la penici-
lina® en muchos paises, se observd que
muchas IVU de vias altas se acompaiia-
ban de lesiones renales permanentes, de-
terioro de la funcién renal, insuficiencia
renal terminal y muerte®. Estas lesiones
han recibido varias denominaciones en
los ultimos decenios. El primer nombre
empleado fue el de “pielonefritis créni-
ca"'t!?2 -1954-, Se trata de un término di-
ficil de comprender en la actualidad. En
necropsias de pacientes, sobre todo ni-
fos, fallecidos después de padecer una
pielonefritis aguda®®** -1956, 1957- y en
animales de experimentaciéon con IVU in-
ducidas’*> -1959, 1963-, como ya se ha
indicado mas arriba, se observaba la per-
sistencia de bacterias en el parénquima
renal junto a zonas de fibrosis y de desa-
paricion de glomérulos. Este hecho insé-
lito y no mencionado expresamente en la
actualidad, podria explicar la recurrencia
de algunos de casos de IVU y atribuirse
a la ausencia de antibidticos eficaces dis-
ponibles y a la dificil llegada de esos far-
macos a las zonas inflamadas que, mas
tarde, dejarian cicatrices en las zonas de
parénquima renal destruido®?. Entre 1959
y 1965 se pudo disponer de la sulfonami-
da®, la ampicilina?’, la cefalotina®®y el aci-
do nalidixico®.

Ante la posibilidad de muerte y uremia, se
instaurd la profilaxis farmacoldgica prolon-
gada®. En los nifios con reflujo vesicoure-
teral (RVU), la eventual "profilaxis" era la
intervencién quirurgica anti-reflujo indica-
da en todos los nifos con cualquier grado
de RVUZ.

A finales de los afios 60 del pasado siglo
se enfatizd acerca de la relacidon entre
pielonefritis cronica y RVU?%2%, De ahi, se
derivd el uso del término "nefropatia de
reflujo".

Las cicatrices no son causadas
por el RVU. La cicatriz es una
consecuencia de la inflamacion
bacteriana (1959). Nefropatia ci-
catrizal (2010)

Los articulos de Shapiro et al. publicados
a finales de la década de los afios 50 del
pasado siglo demostraron de forma clara
que la pielonefritis experimental inducida
en ratas causaba una inflamacién que de-
venia en fibrosis y perdida de zonas de pa-
rénquima renal®?*, Esos autores inocula-
ron por via intracardiaca cepas de Escheri-
chia coli, Proteus morganii y Streptococcus
zymogenes, en ausencia de RVU. Sorpren-
dentemente, observaron que las lesiones
residuales renales eran diferentes segun el
tipo de bacteria inoculada. Asi, observaron
qgue la infeccién causada por Escherichia
coli era autolimitada, pero con lesiones re-
siduales crdnicas. Por otra parte, Proteus
morganii producia una marcada destruc-
cion renal, formacién de célculos e hidro-
nefrosis. El comportamiento virulento dis-
tinto de los tres tipos bacterianos puede
explicarse por poseer propiedades antigé-
nicas distintas, es decir, con una capacidad
diferente de adherencia a los receptores
de las fimbrias existentes en el urotelio y
el tejido renal.

Hoy en dia es sabido que en la mayoria de
los casos de IVU, los gérmenes de la flora
intestinal del paciente penetran en el trac-
to urinario a través de la uretra. En con-
diciones normales, un pequeiio nimero
de bacterias alcanza la vejiga pero estos
organismos pueden ser eliminados por
el vaciamiento vesical y los mecanismos
de defensa del huésped. Cuando existen
alteraciones del flujo urinario o debido a
la propia capacidad de adherencia de los
microorganismos, puede ocurrir que este
mecanismo de lavado sea inefectivo. Para
causar sintomas la bacteria debe interac-
tuar con el urotelio de forma que exista
una respuesta inflamatoria. En el rifién, si-
guiendo a la respuesta inflamatoria inicial,
existen factores bacterianos y del huésped
gue determinaran la formacién o no de fi-
brosis y de cicatrices.

A partir de esos estudios pioneros y otros
posteriores, se considera que una cicatriz
expresa la pérdida de tejido cortical renal
gue se produce en el contexto del conflicto
gue se establece en la corteza renal entre
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las bacterias y el sistema inmunitario del
huésped, independientemente de la exis-
tencia o no de hiperpresion en la via urina-
ria o de RVU.

Por ello, se instigd a sustituir el término
nefropatia de reflujo por el de nefropatia
cicatrizal o cicatrices renales adquiridas
(acquired renal scarring)®, aunque se si-
gue usando el primero de ellos en muchos
manuscritos. No obstante, con este térmi-
no quedaban minusvaloradas las lesiones
congénitas (displasia, hipodisplasia) que
pueden estar asociadas a RVU y que se
han denominado nefropatia congénita por
reflujo (congenital reflux nephropathy)®>%.
Nuestro Grupo, en 2022, propuso que las
lesiones residuales congénitas y adquiridas
gue permanecen después de la curacién
de los casos de RVU deberian denominar-
se nefropatia displdsico-cicatrizal, en vez
del habitual y poco concreto nefropatia de
reflujo?.

El RVU no es la causa de las in-
fecciones urinarias (1964-1995)

La idea de que el RVU es la causa de las
infecciones urinarias, esta muy extendida
en la comunidad médica. Muchos nifios
con RVU se intervienen quirdrgicamente
"para intentar evitar que padezcan nuevas
infecciones". Este concepto se basa en que
la mayoria de las IVU son ascendentes. Las
bacterias que alcanzan la vejiga desde la
uretra, no son evacuadas completamente
después de cada miccidon puesto que, en
presencia de RVU, se reintegran, de nuevo,
a la vejiga. No obstante, ese concepto no
explica el motivo por el que las bacterias
en los casos de RVU irrumpen en la veji-
ga. Se ha publicado que la frecuencia de
IVU desciende después de la correccidn
quirurgica del RVU. Esto, sin embargo, no
demuestra inequivocamente los efectos
beneficiosos de la cirugia, puesto que la
incidencia de IVU también se reduce con
el paso del tiempo, también, en los nifios
no intervenidos.

En los tiempos en que no se efectuaba la
profilaxis antibidtica, Kunin et al. estudia-
ron un grupo de pacientes entre 5y 19
anos afectos de IVU recidivantes, con o
sin RVU. La recurrencia de infeccién urina-
ria fue mas alta, incluso, en los ninos sin
RVU2%,. En 1969, Govan y Palmer revisaron
la incidencia de IVU en dos grupos de pa-

cientes, el primero integrado por nifios
con RVU corregido quirurgicamente y el
segundo por pacientes sin RVU. Pues bien,
la incidencia de IVU recurrentes fue simi-
lar en ambos grupos®. El concepto de que
el RVU no es, en si mismo, la causa de las
IVU se apoya en otras dos observaciones.
En primer lugar, el hecho de que el 75 %
de los hermanos de pacientes con RVU son
portadores de esta malformacidén y no pa-
decen infeccién. En segundo lugar, la ob-
servacion repetida de que mujeres que en
la infancia fueron diagnosticadas de RVU,
en los embarazos tienen una incidencia
significativamente superior de IVU en rela-
cién con un grupo control®®,

Volvamos ahora al articulo del Dr. Manuel
Herrera en relacion con los métodos de re-
cogida de orina en lactantes y sus llamati-
vas figuras: “1. Para la toma a la mitad de
la miccidén se coloca el nifo boca abajo y
se estimula mediante el reflejo espinal de
Pérez; la miccidn espontanea se presenta
a los cinco minutos y se recoge en un reci-
piente estéril" (figura 1). "2. Método con el
receptdculo adherido: el colector de orina
es una bolsa de plastico con una abertura
redonda, rodeada por una superficie adhe-
rente para pegar a la piel. La orina se pue-
de colectar con una taza de pajaros (sic) en

Figura 1. "Toma de la orina a la mitad de la miccidn,
segun el método de Boehm y Haynes (Kempe y Sil-
ver)”
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las nifias" (figura 2) "o un tubo de ensayo
en los nifos" (figuras 3y 4). El autor citaba,
ademas, el "método de la orina limpia" en
mitad de la miccidén en nifios con control
de esfinteres, "el cateterismo de la vejiga
urinaria" y la "aspiracion vesical percuta-
nea suprapubica".

En la figura 5, el autor reprodujo las bac-
terias encontradas en 61 urocultivos rea-
lizados.

(Porque las infecciones urina-
rias son causadas mas frecuen-
temente por Escherichia coli v,
en cambio, los procesos farin-
goamigdalares por Estreptococo
pyogenes? La adherencla bacte-
riana (1974)

Un afo antes de que se publicara el arti-
culo del Dr. Herrera, Ellen y Gibbons que
trabajaban en el Forsyth Dental Center de
Boston dieron un paso importantisimo en
el conocimiento de la adherencia bacteria-
nay de los tropismos de distintas bacterias
por distintos tejidos.

Cuando se expusieron diversos tejidos de
rata a mezclas de una cepa virulenta de Es-
treptococo pyogenes y otra enteropatége-
na de Escherichia coli, las proporciones re-
lativas de las dos cepas patdgenas recupe-
radas de las superficies mucosas difirieron
segun los sitios estudiados. Se encontré
que las células de Estreptococo pyogenes

se adhieren en proporciones mas elevadas
que las células de Escherichia coli a las su-
perficies mucosas de la lengua de la rata,
mientras que en la vejiga urinaria, sus afi-
nidades se invierten. Estos datos indicaron
gue la adherencia bacteriana esta influen-
ciada por la especificidad de las superficies
bacterianas y epiteliales, y sugerian que
la adherencia puede influir en los tropis-
mos tisulares de las bacterias patégenas®.
Poco después, al menos en el campo de las
IVU, vendria el reconocimiento de los re-
ceptores celulares especificos para algun
componente localizado en la superficie de
las bacterias.

Epilogo

Las fimbrias (o pili) de Escherichia coli fue-
ron observadas y descritas detalladamen-
te gracias al desarrollo y la aplicaciéon del
microscopio electrdnico, lo que permitié
visualizar su estructura y funcion en la dé-
cada de los afios 50 del siglo pasado®.

Solo tres afos después de que se publi-
cara el articulo que hemos rememorado,
Catharina Svanborg Edén y Hans Hansson
de la Universidad de Goteborg -Suecia-,
sugirieron en 1978 que las fimbrias de la
bacteria Escherichia coli son las responsa-
bles de la capacidad bacteriana para unirse
a las células uroepiteliales humanas. El ca-
lentamiento que distorsionaba las fimbrias
asi como el lavado con centrifugacion re-
petida, causaron una disminucidén paralela

Figura 2. "Obtencién de la orina en lactantes del
sexo femenino empleando una tacita de pajaros"

Figura 3. “Obtencidn de la orina en un lactante del
sexo masculino (etapa I)”
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de su capacidad de adherencia®.

Poco después, Catharina Svanborg Edén y
Hakon Leffler demostaron que los glucoes-
fingolipidos existentes en las células epi-
teliales del tracto urinario humano eran
los receptores a los que se adhieren las
fimbrias que existen en la superficie bac-
teriana®*. El mismo Grupo, poco después,
demostré que la mayoria de las cepas de E.
coli patégenas (81 %) se unian al receptor
glucoesfingolipido globotetraosilcerami-
da, que estaba presente asimismo en los
hematies®.
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Las publicaciones de nuestros autores hace 30 anos.
Actividades de la Socledad (1995)

Victor M. Garcia Nieto, Director de Canarias Pediatrica
i’

https://doi.org/10.63663/canped.2025.49.3.10

a escasez publicista de afios previos Los trabajos fueron los siguientes:

fue supli or la edicion de dieciséis articu-
los publicados en 1995 por parte de pediatras
y cirujanos pediatricos canarios o por médi-
cos no pediatras que desarrollaban su labor
en las Islas y cuyos originales tenian un tema
total o parcialmente pediatrico. Nueve traba-
jos procedian de Gran Canaria y los restantes
de Tenerife.

Las entidades pediatricas que mas origina-
les publicaron ese afo fueron el Servicio de
Cirugia Pediatrica del Hospital Materno Infan-
til Las Palmas de Gran Canaria y el Departa-
mento de Pediatria del Hospital Universitario
Nuestra Sefiora de Candelaria.

Los servicios no pediatricos cuyos traba-
jos se han recogido en esta revision fueron
los Servicios de Cirugia Toracica y Urologia
del Hospital Universitario Nuestra Sefiora del
Pino de Las Palmas de Gran Canaria y los De-
partamentos de Otorrinolaringologia de la
Universidad de La Laguna y de Oftalmologia
del Hospital Las Américas de Tenerife. Ade-
mas, publicaron sendos articulos la Direccion
Territorial de Salud de Las Palmas y la Unidad
Docente de Medicina Familiar y Comunitaria
del Hospital Nuestra Sefiora de Candelaria.

Cuatro manuscritos aparecieron en revis-
tas internacionales, a saber, European Jour-
nal of Pediatric Surgery, The Annals of Tho-
racic Surgery, Acta Oto-Laryngologica y Acta
Ophthalmologica Scandinavica.

Las revistas pedidtricas nacionales recep-
toras de trabajos fueron Cirugia Pedidtrica
(n=4) y Revista Espafiola de Pediatria (n=1) y
las no pediatricas nacionales fueron Atencidn
Primaria (n= 2), Archivos de Bronconeumo-
logia, Actas Uroldgicas Espaiolas, Archivos
Espaioles de Urologia, Nefrologia y la Revis-
ta Espafiola de Enfermedades Metabdlicas
Oseas (REEMO).

Uroz-Tristan J, Sanchis Solera L, Benitez
del Rosario J, Martines Sopena J, Alonso
Jiménez L, Lépez-Pinto J, Garcia Urge-
Ilés X. Tratamiento quirudrgico de las es-
tenosis laringotraqueales en la infancia.
Cir Pediatr 1995; 8:68-71.

Uroz-Tristan J, Alonso Jiménez L, Ar-
teaga Garcia R, Sanchis Solera L, Pefia
Quintana L, Esteban Calvo JC, Mordn
Sainz de Casas A, Garcia Urgelles X,
Garcia-Anguiano Duque F, de la Igle-
sias Iiligo S. Opciones quirurgicas en el
tratamiento del sindrome de intestino
corto con pérdida de la valvula ileoce-
cal. Valvula intestinal, desdoblamiento
intestinal. Cir Pediatr 1995; 8:76-80.

Uroz Tristan J, Gracia Urgellés X, Santa-
na Ramirez R, Cruz Benavi. Tratamiento
neonatal de la enfermedad de hirschs-
prung mediante la técnica de Duhamel-
Martin. Cir Pediatr 1995; 8:142-144.

Tristdn JU, Gracia Urgellés X, Wiehoff
Neumann A, Herndndez Briz Estévez
Rosas S, Ruiz MP, Pavcovich Calvo FM.
Malformacién adenomatoidea quistica
multilobular bilateral. Cir Pediatr 1995;
8:167-169.

Uroz Tristan J, Poenaru D, Martinez La-
gares F, Leclerc S, Sanchis Solera L. Se-
lective splenic artery embolization or
use of polyglycolic acid mesh in children
with severe splenic trauma. Eur J Pedia-
tr Surg 1995; 5:310-312.

Freixinet J, Lopez L, Rodriguez de Cas-
tro F, Hussein M, Quevedo S, Hermosa
MJ. Neumotdrax espontaneo primario.
Estudio retrospectivo sobre 495 casos.
Arch Bronconeumol 1995; 31:276-279
(recogia pacientes con una edad a par-
tir de doce afios).
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Freixinet J, Varela A, Lopez Rivero L, Ca-
minero JA, Rodriguez de Castro F, Serra-
no A. Surgical treatment of childhood
mediastinal tuberculous lymphadenitis.
Ann Thorac Surg 1995; 59:644-646 (ni-
nos de dos meses a tres afos).

Rapariz M, Salinas J. Sindrome de mic-
cion no coordinada. Nuevos aspectos
de un viejo problema. Actas Urol Esp
1995; 19:261-280 (media de edad 11,9
afos).

Bello Lujan LM, Gasco Campafia F. La in-
feccion tuberculosa en la provincia de
Las Palmas (1990-1993). Aten Primaria
1995; 15:509-514.

Garcia Nieto V, Monge Zamorano M,
Sanchez Almeida E, Garcia Garcia M,
Castro Diaz D. Polaquiuria e hipercal-
ciuria idiopatica de la infancia. Arch Esp
Urol 1995; 48:1017-1020.

Fernandez MV, Garcia-Nieto V, Oliva C,
Calvo E. Osteoporosis idiopatica juve-
nil. Utilidad del tratamiento conjunto
con calcitonina y tiazidas. REEMO 1995;
4:20-22.

Garcia Nieto V, Cerrudo R, Garcia Marre-
ro A, Monge M, Gonzalez Diaz JP, Gonza-
lez Espinosa C. Relacidn entre los niveles
de osteocalcina y el contenido mineral
dseo en nifos diagnosticados de hiper-
calciuria idiopatica. Nefrologia 1995;
15:273-277.

Garcia Nieto VM. Bibliografia espafiola
sobre hiperfosfatasemia transitoria de la
infancia. Rev Esp Pediatr 1995; 51:218-
219.

Cabrera de Ledn A, Pérez Méndez LI,
Real Valcarcel E, Cairo Rojas C, Navarro
Brito E, Borges Alamo C, Almeida Gon-
zdlez D, Navio Garcia A. Participacion
materna para mejorar la efectividad de
la educacién dietética en la infancia.
Aten Primaria 1995; 15:162-167.

Campos Bafiales ME, Pérez Pifiero B,
Rivero J, Ruiz Casal E, Lopez Aguado D.
Histological structure of the vocal fold
in the human larynx. Acta Otolaryngol
1995; 115:701-704.

Fernandez GR, Munoz FJ, Padron C,

Mufioz M. Microphthalmos, facial ca-
pillary hemangioma and Dandy-Walker
malformation. Acta Ophthalmol Scand
1995; 73:173-175.

XXIV Reunion Anual Conjunta de
la Sociedad Canaria de Pediatria

Tuvo lugar en la isla de la Gomera en ju-
nio/julio de 1995 (figura 1). Se celebraron
dos Mesas Redondas, un taller y se dicta-
ron dos conferencias (figura 2).

La primera Mesa Redonda versé sobre
«Patologia infecciosa y politica antibidtica
en pediatria». Los ponentes fueron Beatriz
Pérez Gorricho (Avances terapéuticos en
enfermedades infecciosas), Francisco Gar-
cia Martin (Calendario vacunal. Presente
y futuro de las vacunas) y Ludvik Drobnic
Drazem (Politica de antibioticos en el Hos-
pital).

El tema de la segunda Mesa Redonda fue
«Tratamiento antimicrobiano segun sin-
dromes clinicos». En este caso, los ponen-
tes fueron Federico Arglielles Martin (In-
feccion por Helicobacter pylori en el nifio),
Jorge E. Gomez Sirvent (Tratamiento ac-
tual del sida infantil), Eduardo Doménech
Martinez (La infeccion en el recién nacido
y lactante pequeiio), B. Lafarga (Antimi-
crobianos en las infecciones respiratorias)
y Victor M. Garcia Nieto (Infeccidn de vias

XXI1V

REUNION
CONJUNTA
DE LA

SOCIEDAD
CANARIA
DE
PEDIATRIA

2

del 29vde Junio
al 2 de Julio
de 1995

Hotel Jardin TECINA
Playa Santiago
La Gomera

Figura 1. Portada del programa de la XXIV Reunidn

Conjunta de la Sociedad Canaria de Pediatria
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urinarias. Generalidades y tratamiento).

El taller titulado «Técnicas rapidas para el
diagndstico microbiolégico en pediatria»
fue impartido por Agustin Gonzalez Gar-
cia, miembro del Hospital Universitario
Nuestra Sefiora de Candelaria.

Rafael Jiménez Gonzalez, catedratico de
pediatria de La Facultad de Medicina de
Barcelona, ofrecid la platica «Neumonias
atipicas». Por su parte, Francisco Prandi
Farras dictd la conferencia de clausura ti-

VOL. 5, N®* 1, SEGUNDA EPOCA

tulada «Los gozos y las sombras de la ado-
lescencia».

En cuanto a las veinte comunicaciones
orales, catorce estuvieron firmadas por
miembros del Hospital Nuestra Sefiora de
Candelaria de Santa Cruz de Tenerife y las
otras seis por médicos del Hospital Mater-
no-Infantil de Las Palmas.

El Premio Dr. Luis Manchado patrocinado
por la firma JSP, fue otorgado de modo

ENERO-JUNIO, 1995

MONOGRAFICO. XXIV REUNION CONJUNTA

SOCIEDAD CANARIA DE PEDIATRIA
PLAYA SANTIAGO - LA GOMERA

1.* MESA REDONDA. «Patologia infecciosa y politica antibidtica en Pediatria»

«Avances terapéuticos en enfermedades infecciosas». Beatriz Pérez Gorricho
«Calendario vacunal. Presente y futuro de las vacunas». Francisco Garcia Martin
«Politica de antibiéticos en el Hospital». Ludvik Drobnic Drazem

.* MESA REDONDA. «Tratamiento antimicrobiano segin sindromes clinicos»

«Infeccién por helicobacter pylori en el nifio». Federico Argiielles Martin

«Tratamiento actual del sida infantil». Jorge E. Gomez Sirvent

«Antimicrobianos en las infecciones respiratorias». B. Lafarga

.
.
» «La infeccién en el RN. y lactante pequeio». Eduardo Domenech Martinez
.
.

«Infeccién de vias urinarias. Generalidades y tratamiento». Victor M. Garcia Nieto

CONFERENCIA. «Neumonias atipicas». Rafael Jiménez Gonzdlez

TALLER. «Técnicas répidas para el diagnéstico microbiolégico en pediatria». Agustin

Gongzdlez Garcia

CONFERENCIA DE CLAUSURA. «Los gozos y las sombras de la adolescencia». Fran-

cisco Prandi Farras

COMUNICACIONES ORALES.

COMENTARIO DE POSTERS.,

NOTICIAS

BOLETIN DE LA SOCIEDAD CANARIA DE PEDIATRIA

Figura 2. Portada de la revista Canarias Pedidtrica en la que se publicaron los resumenes
de las ponencias y comunicaciones presentadas en la XXIV Reunion
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compartido a los dos siguientes trabajos y
autores:

«Enfermedades de las cadenas respi-
ratorias y otras citopatias mitocondria-
les», cuyos autores eran Modnica Ruiz
Pons, Maria Rosario Duque Fernandez,
Celina Hernandez Rodriguez, Eva Civan-
tos Fuentes, Emesto Pérez Gonzalez,
Luis Ortigosa del Castillo, Maria Reyes
Armas Sanchez, Santiago Lépez Men-
doza, Antonio Perera Molinero, Jesus
Llabrés Olmo y Raul Trujillo Armas.

«Estudio del metabolismo de calcio,
zinc, cobre, cromo, magnesio y selenio
en una serie de nifilos sometidos a tra-
tamiento con hormona de crecimiento
humana recombinante» que estaba
firmado por Mariana Sitjar de Togores
Alvarez, Ildefonso Rodriguez Rodri-
guez, Victor M. Garcia Nieto, Eduar-

do Domenech Martinez, José Enrique
Garcia Hernandez, Mercedes Muros
de Fuentes y Candelaria Ledn Lopez.

“La beca de investigacién anual, con-
vocada por la Seccidon de Tenerife de
la Sociedad Canaria de Pediatria en su
tercera edicién, con el patrocinio del
Cabildo Insular de Tenerife, Danone,
J.S.P. y Nestlé S. A., fue otorgada a la
Dra. Maria del Valle Fernandez Gonza-
lez, para ampliar su formacién en neu-
mologia infantil y técnicas de endosco-
pia respiratoria”.

Por segundo afio consecutivo, el Pre-
mio Diego M. Guigou y Costa de Nutri-
cion Infantil patrocinado por Nestlé S.
A., quedé desierto.
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La Sociedad Canaria de Pediatria inaugura el curso
2025-2026 con un acto académico en el Colegio
de Médicos de Santa Cruz de Tenerife

Margarita Monge Zamorano
L A A L T

El pasado viernes 10 de octubre, la Sociedad Canaria de
Pediatria de Santa Cruz de Tenerife celebré el acto de
apertura del curso 2025-2026 en el Colegio de Médicos

de la capital tinerfefia, reuniendo a profesionales, espe-
cialistas y miembros de la comunidad pediatrica en una
jornada dedicada al reconocimiento, la formacion vy el

intercambio cientifico.

El evento comenzé con las pala-
bras de bienvenida de la presiden-
ta de la Sociedad, Dra. Macarena
Gonzdlez que fueron seguidas por la
lectura de la memoria de activida-
des cientificas del ultimo curso, pre-
sentada por el Dr. Javier Ferndndez
Sarabia.

A continuacién, se paso a la en-
trega de las Becas “Dr. Eduardo Ma-
chado” a los médicos residentes de
cuarto afio de Pediatria, un recono-
cimiento al esfuerzo y la proyeccion
de las nuevas generaciones. Recibie-
ron las becas las doctoras Alejandra
Diaz Garcia, Raquel Gémez Perera,
Laura Castro Rodriguez y Oihane Pa-
reja Malcorra.

El premio de investigacién Dr.
Diego M Guigou y Costa 2025 fue
otorgado a los Dres. Alvaro Martin
Rivada y Mercedes Murray Hurtado,
pediatras de la seccidon de Nutricidn
del Hospital Universitario de Cana-
rias por el trabajo: “Estudio de la
fuerza muscular mediante dinamo-
metria manual en pacientes pedia-
tricos con obesidad” (figura 1)

Asimismo, se llevd a cabo el nom-
bramiento del Dr. Victor Alberto Pé-
rez Candela como Socio de Honor
2025 en homenaje a su trayecto-

ria profesional y contribucién a la
pediatria canaria. Su presentacién
estuvo a cargo del Dr. Victor Garcia
Nieto.

La conferencia inaugural, patro-
cinada por la empresa Sanofi, estu-
vo a cargo de la Dra. Cristina Onto-
ria Betancort, pediatra del Hospital
Universitario Nuestra Sefiora de
Candelaria, bajo el titulo “El nuevo
paradigma de la diabetes tipo 1” (fi-
gura 3).

A continuacién, el grupo Alma
trio ofrecié un espléndido concier-
to, que como viene siendo tradicion
finalizd con el Arroré de los Cantos
Canarios de Teobaldo Power.

El acto concluyd con un céctel en
la terraza del Colegio de Médicos,
un espacio para el reencuentro y
el intercambio entre colegas, en un
ambiente de camaraderia y com-
promiso con el futuro de la salud
infantil en Canarias.

La Sociedad Canaria de Pediatria
de Santa Cruz de Tenerife reafirma,
con este inicio de curso, su compro-
miso con la formacién continuada,
la divulgacidén cientifica y la mejora
constante de la atencién pediatrica
en las islas (figura 4).
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Figura 1. Alvaro Martin Rivada recibe de manos de la presidenta de la Sociedad el Premio de Investigacién Dr.
Diego M. Guigou y Costa 2025
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Figura 2. De izquierda a derecha, Judith Mesa Fumero, vicepresidenta de la Sociedad, Macarena Gonzalez
Cruz, presidenta, Victor Pérez Candela y Victor M. Garcia Nieto
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Figura 3. Cristina Ontoria Betancort, ponente de la conferencia inaugural
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Normas de publicacion

CANARIAS PEDIATRICA es el ¢rgano de expresion fundamental de
las Socledades Canarlas de Pediatria. Por ello, ademas de difundir las
actividades de las Sociedades, pretende ser portavoz de la inquietud
clentifica y de la problematica sanitaria pediatrica a nivel de la Co-
munidad Autonoma Canaria

Presentacion y estructura de los trabajos
Preparacion del manuscrito

El texto de los articulos observacionales y experimen-
tales se estructurard habitualmente en las siguientes
secciones: Introduccion, Métodos, Resultado y Discu-
sion.

En articulos extensos resulta conveniente la utilizacion
de subapartados para mayor claridad del contenido.

Otro tipo de articulos, con casos clinicos, revisiones
y editoriales pueden precisar una estructura distinta,
que dependeran del contenido.

Para articulos originales se recomienda que la exten-
sién de texto no supere las 3.000 palabras y el nimero
de citas bibliograficas no sea superior a 40. Se admiti-
ran un maximo de 8 figuras y/o tablas. Es recomenda-
ble que el numero de firmantes no sea superior a seis.

Para notas clinicas se recomienda que la extensidn
maxima del texto sea de 1.500 palabrasy el nimero de
citas bibliograficas no sea superior a 20. Se admitiran
un maximo de 4 figuras y/o tableas. Es recomendable
que el niumero de firmantes no sea superior a cinco.

Pagina Titular

En la Pagina Titular debera figurar la siguiente infor-
macion:

e Titulo del articulo. Deberd ser lo mas explicito y
conciso posible, pero incluyendo en el mismo toda
la informacion que maximice la sensibilidad y es-
pecificidad en su recuperacion a través de blsque-
da electrdnica.

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

¢ Nombre del departamento/s o institucién/es y
centros de trabajo y direccion de los mismos.

e Declaracion de descargo de responsabilidad, si las
hubiera.

¢ Nombre, direccion postal, teléfono, fax y direccion
de correo electrénico del autor responsable de la
correspondencia.

¢ Fuentes de financiacion en forma de becas, equi-
pos, medicamentos, etc.

¢ Recuento de palabras (excluyendo resumen, agra-
decimientos, leyendas de figuras y tablas.

e Fecha de envio.
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Resumen y palabras clave

El resumen es la Unica parte del manuscrito incluida en
la mayoria de las bases de datos electrénicas y de él se
obtiene la informacién basica del estudio en los indices
bibliograficos. Los autores se aseguraran de recoger en
él, de la forma mas exacta posible, toda la informa-
cion del articulo. Los trabajos originales incorporaran
resumen estructurado con extension aproximada de
250 palabras y los siguientes apartados: Introduccion
y Objetivos, Material o Pacientes y Métodos, Resulta-
dos y Conclusiones. Para el resto de las secciones se
adjuntara un resumen de 150-200 palabras aproxima-
damente.

Los autores incluiran de 3 a 10 palabras clave, orde-
nadas alfabéticamente, al final de la pagina en que fi-
gure el resumen. Se utilizardn para este fin términos
que coincidan 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 todavia descriptores MeSH adecua-
dos se podra utilizar directamente los nuevos térmi-
nos.

Titulo, resumen y palabras clave en inglés.

Debera incluirse una traduccion al inglés del titulo, re-
sumen y palabras clave.

Texto
1. Introduccion

Se describird de forma resumida el propdsito del
articuloy la justificacidn del estudio, enumerando-
se los objetivos especificos (principal y secunda-
rios) o hipdtesis a evaluar. Unicamente se citaran
las referencias bibliograficas estrictamente nece-
sarias sin incluir datos o conclusiones del trabajo.

2. Material y métodos

Incluird sdlo la informacién disponible en el mo-
mento de disefar el protocolo de estudio. La in-
formacién obtenida durante el estudio sera ex-
puesta en la seccién de Resultados.

Seleccion y descripcion de los participantes:

Se describiran con claridad los procesos de selec-
ciéon de los sujetos de observacion o experimenta-
les (personas o animales, incluyendo los contro-
les), los criterios de inclusion y exclusion de los
mismos y su poblacién de origen. Se recogera en
éste apartado la declaracion de obtenciéon de con-
sentimiento informado por los padres y aproba-
cion del estudio por los Comités de Investigacion
y/o Etica correspondientes.

Informacion técnica:

Se identificardn los métodos, aparatos (con nom-
bre y direccion del fabricante) y procedimientos
de forma suficientemente detallada como per-
mitir la reproduccién de los resultados por otros
investigadores. La descripcién de farmacos y sus-
tancias quimicas utilizadas se realizara de forma
minuciosa, incluyendo nombres genéricos, dosis y
vias de administracién. En trabajos de revisidn se
incluird una seccion en la que se expongan los mé-
todos utilizados para localizar, seleccionar, extraer

y sintetizar los datos.
Andlisis estadistico:

Descripcion detallada del método estadistico que
permita la evaluacion de los datos originales por
un lector experto. Se especificara el programa in-
formatico utilizado, defendiendo los términos es-
tadisticos, abreviaturas y simbolos.

Siempre que sea posible se cuantificardn y pre-
sentardn los resultados con indices estadisticos
apropiados de precisién o de incertidumbre (tales
como los intervalos de confianza), enviando la uti-
lizacidn aislada de pruebas estadisticas de hipdte-
sis, como valores p que no proporcionan informa-
cion de interés sobre la magnitud del efecto.

3. Resultados

Se presentaran los resultados mediante texto, ta-
blas y graficos, siguiendo una secuencia ldgica, en
la que los resultados mas destacados del estudio
apareceran en primer lugar. No se repetiran en el
texto todos los datos de las tablas e ilustraciones,
enfatizdndose o resumiéndose sélo las observa-
ciones mds importantes.

4. Discusion

Deberan destacarse los aspectos novedosos e im-
portantes del estudio y las conclusiones y aplica-
ciones practicas que se derivan. Se abordaran las
limitaciones metodoldgicas que pudieran limitar
su validez. Se compararan las observaciones reali-
zada con las descritas en la literatura. Podran pro-
ponerse nuevas hipdtesis cuando esté justificado.

5. Bibliografia

La referencias bibliograficas se numeraran de for-
ma consecutiva, siguiendo el orden de aparicion
en el texto. Apareceran en supraindice y sin pa-
rentesis. Las referencias en texto, tablas y leyen-
das se identificaran mediante nimeros arabigos
entre paréntesis. Siempre que sea posible se de-
ben incluir las referencias a los trabajos originales,
evitando también la utilizaciéon de los resimenes
como referencias bibliograficas. Se citaran todos los
autores hasta un nimero de seis, afadiendo “et al”
tras ellos, en caso de superar dicho nimero.

Los nombres de las revistas se abreviaran de
acuerdo al estilo utilizado en el Index Médicus
(disponible en www.nIm.nih.gov) El formato de
los diferentes tipos de citas bibliograficas puede
consultarse en www.nlm.nih.gov/bsduniform_re-
quirements.html.

Ejemplos:

e Articulo 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.

e Autor corporativo
Diabetes Prevention Program Reserarch Group.
Hypertension, insulina, and proinsulin in partici-
pantes with impaired glucose tolerante. Hyper-
tension 2002; 40:679-686.
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e Capitulo 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 deberd ser impresa a doble espacio, en un
hoja independiente. Sera comprensible por si misma,
sin necesidad de leer el texto del articulo. Se nume-
raran mediante niumeros arabigos por orden de apa-
ricion en el texto, acompafidndose de un breve titulo
explicativo. Se evitardn las lineas interiores horizonta-
les o verticales. Cada columna debera contener un en-
cabezamiento. Las siglas y abreviaturas se explicaran
en las notas a pie de tabla. Se identificardan adecuada-
mente las medidas estadisticas. Cada tabla aparecera
convenientemente referida en el texto.

Figuras

Las graficas, dibujos o fotografias, se numeraran me-
diante numeros ardbigos de manera correlativa y con-
junta como figuras, por orden de aparicion en el tex-
to. Deben entregarse en papel o en copia fotografica
nitida en blanco y negro, recomenddndose un tama-
flo de 127 x 173 mm. En el dorso de la figura debera
adherirse una etiqueta en la que figuren: nimero de
la figura, nombre del primer autor y orientacion de la
misma (mediante una flecha, por ejemplo). Las figuras
se entregaran en un sobre, sin montar. Se admitirdn
también imagenes en ficheros electrénicos que permi-
tan su reproduccion el alta calidad (JPEG o GIF).

Eventualmente es posible la reproduccién de fotogra-
fias o dibujos en color, siempre que sea aceptado por
el Equipo de Direccién y Redaccién y exista acuerdo
previo econémico de los autores con la Editorial.

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

Leyendas de las ilustraciones

Las figuras se acompafaran del correspondiente pie,
escrito a doble espacio en hoja incorporada al texto.
Cuando se utilicen simbolos, flechas, nimeros o letras
para referirse a ciertas partes de la ilustracién, se iden-
tificara su significado en la leyenda.

Responsabilidades éticas

El crédito de autoria en la realizacion de publicaciones
biomédicas debera fundamentarse en el cumplimiento
conjunto de los siguientes requisitos:

1. Sustancial contribuciéon a la concepcién y di-
sefio, obtencién de datos o andlisis e interpre-
tacion de los mismos.

2. Redaccién del manuscrito o revisidon critica
con aportaciones intelectuales.

3. Aprobacion de la versién finalmente publi-
cada. La obtencién de financiacion, recogida
de datos o supervision general del equipo de
investigacion, por si solas, no justifican la au-
toria.

El contenido de la publicacién debera ser completa-
mente original y no haber sido enviado previamente
a otra revista.

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

Los estudios experimentales deberdn cumplir los re-
quisitos éticos de los correspondientes comités (ins-
titucionales y nacionales) de evaluacién de la expe-
rimentacién con seres humanos y de la Declaracidn
de Helsinki.

Envio de Originales

Los trabajos originales podrdn remitirse, por correo
electrénico a cualquiera de las siguientes direcciones:

vgarcianieto@gmail.com
mongemargarita@gmail.com
mariahernandezapolinario@gmail.com

El manuscrito se acompafiara de una carta de presen-
tacion, firmada por todos los autores del trabajo, que
incluira:

e Declaracion de que todos los autores han leido y
aprobado el manuscrito, cumplen los requisitos
de autoria y garantizan la honestidad de su con-
tenido.

¢ Informacién acerca de la publicacién previa o du-
plicada o el envio de cualquier parte del trabajo a
otras revistas (sélo en caso de publicacién redun-
dante)

e Declaracion de posibles relaciones econdmicas o
de otro tipo que pudiera ser motivo de conflicto
de interés.

e Cesion de los derechos de publicacion a la revista
Canarias Pediatrica.

El Consejo Editor acusara recibo de los trabajos envia-
dos a la Revista e informara acerca de su aceptacion o
rechazo razonado de los mismo.

Las Normas de Publicaciéon de Canarias Pediatrica
estdn basadas en los requisitos de uniformidad para
manuscritos enviados a revistas biomédicas del Co-
mité Internacional de Editores de Revistas Médicas
(www.icmje.org)

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

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