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Neutropenia autoinmune infantil. A propésito de un caso

B. Romera, E. Sancho, |. Montejo, J.I. Perales, M.P. Sanz de Miguel, M.P. Ruiz

RESUMEN

La neutropenia se define como una disminucién del nimero absoluto
de neutrdfilos circulantes en sangre. Aunque la etiologfa es muy variada,
lo mds frecuente es que esté relacionada con un proceso infeccioso
intercurrente, y aparece de forma concomitante con la infeccién, resol-
viéndose unas dos semanas mds tarde. Existe un tipo de neutropenia,
llamado neutropenia autoinmune infantil, caracterizada por la produc-
cién de anticuerpos especificos contra la membrana de los neutrdfilos,
que hacen que éstos se destruyan en sangre periférica. Suele asociar
cifras de neutropenia grave, mientras que las infecciones que presentan
estos nifios son leves, y es un cuadro benigno que suele resolverse hacia
los cuatro afios de edad. A la hora de diagnosticarlo es importante ha-
cer un buen diagndstico diferencial con otras causas de neutropenia
crénica no congénita que pueden presentarse en la infancia, y aunque el
diagndstico de confirmacidn no lo da la presencia de los autoanticuer-
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pos, su ausencia no excluye dicho diagndstico. Generalmente no existe
un tratamiento especifico, nos ocuparemos de tratar los procesos inter-
currentes, y sélo en casos de infecciones graves o bien neutropenias
graves con procesos infecciosos intercurrentes, administraremos G-CSF.
Nosotros asistimos a un lactante de trece meses con neutropenia de
varios meses de evolucidn, cuyo diagndstico fue dificuttoso y que en
varias ocasiones precisé de la administracion de G-CSF.
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OBJETIVO

Presentamos nuestra experiencia en los Ultimos 10 afios de tricobezoar
gastrico con prolongacion a intestino delgado, Sindrome de Rapunzel.

MATERIAL Y METODOS

Presentamos 4 nifias con edad entre 6 y | | afios que acuden por clinica
de vémitos ocasionales y palpacién de masa epigastrica dura, fija e indo-
lora de unos |15 cm.Tres de ellas tienen antecedentes de tricofagia y pér-
dida de peso, y otra presenta antecedentes de pica y retraso psiquico. En
esta Ultima se realizd TEGD con falta de replecidn en estémago, duode-
no y primeras asas yeyunales. En las demds se realizé ECO o TC abdomi-
nal con diagndstico de bezoar gastroduodenal. La Ultima nifia presentaba
anemia ferropénica con marcadores de enfermedad celiaca negativos.

RESULTADOS

En los 4 casos se extrajo por gastrotomia la masa que ocupaba la tota-
lidad del estémago y parte del intestino delgado (50-60 cm). En el ter-
cer caso se evidencié una Ulcera gdstrica que evoluciond satisfactoria-
mente con omeprazol. El 2.° caso ha continuado con tricofagia tras la
intervencién sin evidenciar tricobezoar en la dltima endoscopia.
Actualmente las pacientes se encuentran asintomadticas sin recidivas.

DISCUSION Y COMENTARIOS

Bezoar se denomina a una masa de material orgdnico e inorganico que
se acumula en estémago o intestino delgado.

El tricobezoar es la forma mds frecuente en nifios (90% mujeres).
El riesgo aumenta en los retrasos mentales y trastornos emocionales.
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Se denomina Sindrome de Rapunzel a la extension del tricobezoar gés-
trico al intestino delgado. Fue descrito por Vaughan en 1968 y desde
entonces son pocos los casos publicados en la literatura mundial.

Suelen presentarse inexplicablemente con leve sintomatologfa gas-
trointestinal; alteracidn de la conducta (pica, tricofagia, tricotilomania) y
la alopecia son caracteristicas comunes; a la exploracién se palpa tumo-
racion abdominal epigdstrica grande, mévil, de superficie lisa y firme. Se
ha descrito la asociacion pica, anemia ferropénica y tricobezoar como
forma de presentacién de enfermedad celiaca.

El diagndstico se basa en la ecografia abdominal y en el trénsito
gastroduodenal, también es (til el TC o RM para describir el tamafo, la
configuracién y la localizacién asi como diferenciarla de neoplasia. El tra-
tamiento es la exéresis quirdrgica por gastrotomfa. La evolucién es be-
nigna, pero puede presentarse alguna complicaciéon como las Ulceras
gastricas que responden bien a IBP Posteriormente se remiten a la
Unidad de Psiquiatria para descartar trastornos de la conducta y even-
tual terapia.
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Dermatitis herpetiforme
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INTRODUCCION

Dermatitis herpetiforme en nifio de 2 afios de edad coincidente con
alteracion digestiva compatible con enfermedad celiaca.

La dermatitis herpetiforme es una enfermedad ampollosa autoin-
mune de etiologfa multifactorial. De inicio poco frecuente en nifios, con
edad media de presentacién a los 40 afios. Se caracteriza por ser una
erupcién papulo-vesiculosa muy pruriginosa con depdsito granular de
IgA en la dermis, de distribucién simétrica y de predominio en superfi-
cies extensoras de extremidades. El diagndstico se realiza mediante cri-
terios clinicos, anatomopatoldgicos y fundamentalmente por la inmu-
nofluorescencia directa.

CAsoO cCLiNICO

Presentamos el caso de un paciente vardn de 2 afos de edad, que
acude al servicio de Urgencias por presentar exantema papulo-vesicu-
loso pruriginoso de |5 dfas de evolucién simétrico y generalizado. En
los 4 dltimos dfas ha presentado fiebre de hasta 38,5°C. En la analitica
sanguinea realizada en urgencias se encuentra una anemia microcitica,
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discreta leucocitosis, leve trombocitosis y elevacién de la PCR Al exa-
men fisico destaca una discreta distensién abdominal. Durante su ingre-
so se confirma la existencia de autoanticuerpos digestivos positivos, es-
tudio de HLA y biopsia intestinal concordantes con enfermedad celiaca.
Asimismo, se practica biopsia de piel. Se instaura tratamiento con anti-
histaminicos y corticoides orales y una dieta exenta en gluten, eviden-
cidndose una mejorfa importante de las lesiones cutdneas. El trata-
miento de eleccién en adultos son las diaminodifenilsulfonas y una dieta
libre de gluten. Sin embargo, debido a los efectos secundarios de la sul-
fona (hemdlisis por déficit de glucosa 6 fosfato deshidrogenasa, meta-
hemoglobinemia, hepatitis tdxica, ictericia colestdtica, agranulocitosis,
etc.), en nifios el tratamiento de eleccidn es la dieta exenta en gluten.

CONCLUSION

La dermatitis herpetiforme se asocia frecuentemente con enteropatia
sensible al gluten, pero en menos del 15% se confirma la existencia de
enfermedad celiaca. El tratamiento de eleccién en los nifios es la dieta
exenta en gluten.

Anemia en lactante como manifestacion
de enfermedad metabdlica. Presentacidon de un caso

l. Galé, O. Gédmez, A. de Arriba, S. Beltrdn, M.C. Garcia, M.M. Dominguez

INTRODUCCION

La anemia se define como la concentracién de hemoglobina por deba-
jo de dos desviaciones estdndar con respecto de la media para su edad.
En el lactante la causa mds frecuente es la ferropénica, siendo excep-
cional su aparicién en menores de 6 meses. Algunas enfermedades
metabdlicas pueden debutar Unicamente con anemia.

CAsO CLiNICO

Lactante de 3 meses que ingresa por anemia y signos de hemdlisis. En
el estudio se objetiva anemia normocitica arregenerativa. Ante la per-
sistencia de anemia y valores de neutrdfilos de 1.000 se realiza aspira-
do de médula dsea con signos de anemia de tipo megalobldstico. Con
ello y cifras de vitamina B2 en limites bajos de la normalidad se inicia
tratamiento con vitamina B12 oral. Dos meses después no existe mejo-
rfa, amplidndose el estudio que revela aumento de homocisteina y pre-
sencia de homocistina, con disminucidon de metionina y sin acidosis
metilmaldnica, lo que sugiere déficit funcional de cobalamina E o G. Se
inicia tratamiento con hidroxicobalamina i.m y betaina anhidra con clara
mejorfa del cuadro. Se ha realizado estudio molecular que confirma
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déficit de cobalamina E. A pesar de tratarse de una hiperhomocisteine-
mia la paciente no ha desarrollado retraso psicomotor ni otras altera-
ciones salvo la anemia.

CONCLUSIONES

En casos de anemia persistente, especialmente megalobldstica, habrd
que ampliar el estudio descartando otras causas tanto tumorales como
enfermedades genéticas incluyendo alteraciones metabdlicas como en
nuestra paciente.
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Evolucion clinica de un paciente con hipocrecimiento grave
asociado a mutacion 301-302 del AG en el gen PROPI
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INTRODUCCION

La deficiencia combinada de hormonas hipofisarias suele asociar déficit
de GH junto al de una o mds hormonas. Los estudios genéticos han per-
mitido establecer su asociacién con mutaciones génicas en los factores
de transcripcién hipofisaria como son el POUF| y PROPI.

CASO CLiNICO

Paciente procedente de Rumania, de 15,4 afios, en seguimiento desde
los 13,2 por retraso severo del crecimiento a partir del afio de vida. En
la primera exploracién se constaté: Peso: 20,1 kg (<P1).Talla: 113 (< PI,
a—5,1 s.ds para poblacién general). PC: 50,5 cm (<P3). SS/SI: 1,08. 1.M.C.
de 157 kg/m?* (P3-10). Ausencia de estigmas malformativos en habito
externo. Facies anifiada, frente abombada, raiz nasal hundida. Distribucién
grasa de predominio troncular:Voz atiplada. Estadio prepuberal. Pruebas
complementarias: hemograma y estudio bioguimica que descartan pato-
logfa orgdnica. Anticuerpos digestivos y funcién renal normales. Cariotipo
46 XX Estudio hormonal: IGF-I: <25 ng/ml (183-996). IGFBP-3: |43
ug/ml (3,10-10). Secrecién nocturna de GH: pico 0,10 ng/ml, con media
0,08 ng/ml. Test de clonidina: pico GH 0,1 | ng/ml. Test de insulina: pico
GH 0,07 ng/ml.T4 libre 0,39 ng/dl (0,58-1,64).TSH 1,35 uU/ml.LH <0,10
mU/ml, FSH<0,42 mU/ml, 17 estradiol<20 pg/ml; PRL 3,35 ng/ml.
ACTH: 23,3 pg/ml (5-46). Edad sea (Greulich y Pyle): 6 afios. RM hipo-
tdlamo-hipofisaria: hipdfisis de caracteristicas y morfologfa normal.

Evolucién y tratamiento: Se instaurd tratamiento con GH 0,18
mg/kg/semana y LT4 3,75 ug/kg/dia con buena tolerancia del mismo.

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2009; 39: 95]

Tras dos afios, ha experimentado una velocidad de crecimiento media
de 14,2 cm/afio vy su talla actual se sitda en 143 cm. En las pruebas com-
plementarias destacan: Edad dsea | | afios, IGF-I: 279 ng/ml (183-996).
IGFBP-3:5,45 w (3,10-10). En el andlisis del gen PROPI se encontrd la
mutacién 301-302 del AG en homocigosis. Su madre y hermana son
portadoras heterocigotas de la mutacién. A los dos afios de segui-
miento se evidencia deficiencia de ACTH (ACTH 10,5 pg/ml, cortisol 8
horas 3,12 ug/dL). Al tratamiento anterior se asocia en este momento
hidroaltesona a dosis de |0 mg/kg/dfa.

COMENTARIOS

Los pacientes con mutaciones PROP| pueden asociar fenotipos varia-
bles. En este caso, el diagndstico tardio ha permitido evidenciar una
afectacién importante de su crecimiento. La afectacién de los ejes es
progresiva tal y como se ha demostrado en esta paciente.
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Nefropatia IgA como causa de hematuria macroscépica
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INTRODUCCION

La observacion de sangre en orina es causa de alarma, siendo un moti-
vo frecuente de consulta al pediatra. Disponer de pautas de actuacién
valorando etiologfa, prondstico y terapéutica pueden ayudar al pediatra
a realizar una correcta valoracion inicial diferenciando aquellas situacio-
nes que exigirdn un estudio mds completo.

CAso cCLiNICO

Nifio de 7 afos que ingresa en el Hospital de Alcafiiz por fiebre y
hematuria macroscdpica de 2 semanas de evolucién. Presenta hemo-
grama, funcion renal y complemento normales. En orina hematies dis-
morficos (64%) y proteinuria en rango nefrdtico, que persiste tras el
brote. Se remite al Servicio de Nefrologia Pedidtrica del Hospital
Miguel Servet donde se realiza biopsia renal identificindose una glo-
merulonefritis membrano-proliferativa compatible con nefropatia IgA
Clase IV de la Haas. Se inicia tratamiento renoprotector con [ECAs,
pero dado el descenso de la funcién renal y la persistencia de protei-
nuria en rango nefrético con hipoproteinemia se asocia tratamiento
con prednisona.

[Bol Pediatr Arag Rioj Sor, 2009; 39: 95]

COMENTARIOS

La nefropatfa IgA es una glomerulopatia caracterizada por el depdsito
difuso, generalizado y predominante de IgA en el mesangio glomerular.
Clinicamente se manifiesta por episodios de hematuria macroscépica en
contexto de cuadro infeccioso, generalmente de vias respiratorias supe-
riores. Analiticamente cursa con funcién renal y complemento normales
e IgA elevada. En orina, entre brotes, la microhematuria es practicamen-
te constante y la proteinuria oscilante y de cuantia variable. Existe corre-
lacién clinico-morfoldgica con el prondstico de la enfermedad. En la
actualidad, no hay curacion ni consenso universalmente aceptado sobre
el tratamiento, siendo el objetivo lograr la remisién de los datos clinicos
y evitar o enlentecer la progresién hacia la insuficiencia renal crénica.

BIBLIOGRAFIA

I. Rivera F, Egido de los Rios J, Blanco J. Nefropatia IgA y nefropatia de
Schoénlein Henoch. En: Nefrologia pediatrica. Madrid: Grupo Aula
Médica; 2000: 337-347.

2. Barrat J, Feehally J. Treatment of IgA nefhropathy. Kidney International
2006; 69: 1934-1938.

VOL. 39 - N° 3 « SEPTIEMBRE-DICIEMBRE 2009

95



96

Sesiones de la sociedad

Taquicardia de presentacidon neonatal

rebelde al tratamiento
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INTRODUCCION

Las taquicardias supraventriculares (TPSV) son las arritmias sintomati-
cas mds frecuentes en los pacientes pedidtricos, incluidos recién naci-
dos. Generalmente son producidas por un mecanismo de conduccién
anormal.

CAso cCLiNICO

Recién nacido de 40 semanas de edad gestacional que ingresa en la
UCI neonatal por arritmia fetal sin repercusién hemodindmica. A su
ingreso se confirma la presencia de una taquicardia paroxistica supra-
ventricular, administrdndose tratamiento con adenosina intravenosa sin
conseguir su control tras varias dosis. Tampoco cede con propranolol.
Se inicia digitalizacion EV con lo que se recupera el ritmo cardiaco sinu-
sal. Tras tres dosis de digital presenta una bradiarritmia (FC: 80 Ipm) con
QRS ancho compatible con sindrome de Wolf-Parkinson-White sus-
pendiéndose su administracion. Se realiza un Holter donde se confirma
la presencia de onda defta compatible con sindrome de Wolf-Par-
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kinson-White. Tras confirmar normalidad morfoldgica cardiaca se ins-
taura tratamiento con Flecainida EV persistiendo episodios aislados de
taquicardia. Ante la mala evolucién se traslada a Hospital San Juan de
Dios de Barcelona donde, a pesar de tratamiento con dosis altas de
Flecainida y Adenosina EV, continda con episodios de taquicardia y a los
I5 dfas de vida se realiza estudio electrofisioldgico y ablacién de via
accesoria lateral izquierda con conduccidn retrdgrada lenta (taquicar-
dia de Coumel). La evolucion es favorable ddndose de alta a los 3 dias
con tratamiento antiagregante.

COMENTARIOS

La TPSV es la taquiarritmia mds frecuente en el recién nacido y casi
siempre es por mecanismo de reentrada. Una cuarta parte de casos se
asocia a sindrome de Wolf-Parkinson-White. El tratamiento de prime-
ra eleccion en la fase aguda es la adenosina siempre que el paciente
este hemodindmicamente estable. La ablacién por radiofrecuencia se
ha convertido en los Ultimos afios en una alternativa muy eficaz para el
tratamiento definitivo de las taquicardias supraventriculraes

Dolor éseo en paciente oncolégico

M.P Sanz, A. de Arriba, S. Congost, B. Chapi, M.V.Velasco, C. Calvo

INTRODUCCION

El rabdomiosarcoma es un tumor sdlido maligno cuyo origen son las
células mesenquimales y que imita al musculo estriado. Supone la sexta
neoplasia mds comun en la infancia, pudiendo aparecer en cualquier
localizacion.

CAso CLiNICO

Vardn de 6 afios que acude a urgencias por cuadro de dolor abdomi-
nal de |5 dias de evolucién acompafiado de vémitos e incontinencia
urinaria en las Ultimas 48 horas, asi como disuria, polaquiuria y disten-
sidn abdominal. Se le realiza radiografia y ecografia abdominal donde se
encuentra una masa ovalada proyectada en la base de la vejiga imagen
compatible con rabdomiosarcoma. Se completa el estudio con TAC
toracoabdominal y gammagrafia dsea sin encontrarse diseminacion
neopldsica. Se biopsia la masa confirmdndose el diagndstico de rabdo-
miosarcoma embrionario de vejiga.

Recibe tratamiento quimioterdpico con IVADo completado con
cirugia y radioterapia del lecho tumoral. A los 3 meses se alcanza remi-
sién completa. A los 10 meses refiere dolor a nivel del muslo izquierdo
y cojera sin traumatismo previo que no cede pese a tratamiento antiin-
flamatorio. Se le realiza gammagrafia dsea donde se observa hipercap-
tacion a nivel del 1/3 medio del fémur izquierdo, dados los anteceden-
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tes neopldsicos del paciente y ante la sospecha de metdstasis se com-
pleta el estudio con RM y PET que es informada como aumento del
metabolismo a ese nivel. Se le realizan 2 biopsias dseas donde se
encuentran cilindros éseos con focos de osteonecrosis sin evidenciar
celularidad maligna, tratdndose por tanto de una fractura de estrés,
recomendandose descarga de dicha extremidad durante | mes.

COMENTARIOS

Ante un nifio con antecedentes de enfermedad neopldsica siempre
deberemos pensar en una posible recidiva o metdstasis para lo cual
debemos realizar todas las pruebas complementarias necesarias para
descartar dicha posibilidad sin olvidar los posibles efectos adversos de
los tratamientos quimioterdpicos y corticoideos y de un encamamiento
prolongado.
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