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EDITORIAL

CALAMIDADES NACIONALES

Nuestra historia registra toda wna serie de aconte-
cimientos tragicos que van entre los extremos de lo que el
hombre induce por su irresponsabilidad (politica y social) y
los desastres naturales.

Pero ninguno hasta ahora ha tenido dimensiones de los
provocados por la tormenta -HURACAN MITCH-. Su
dramatismo extremo y la furia y safia con que la naturaleza
castigd a nuestro pals, tiene en su génesis los dos extremos |
gue hemos mencionado al principio. Si la responsabilidad
.politica y social existiera en el hondureno la tragedia no .
hubiese sido de tal magnitud. El inexistente plan operativo .
de desarrollo urbano y el pobre o nulo control de la
migracion interna han hecho de nuestras capitales y princi-
pales' ciudades, urbes ruralizadas, en que se dan expansiones
habitacionales riquisimas en peligro por su fragilidad material
y ubicacidn en sitios altamente riesgosos y donde ja masa
humana cultiva un hacinamiento y un patron subcul-tumi que
mina el desarrollo urbano cultural necesario para la
prevencion de riesgos. Afio a afio los margenes de los rios y las
zonas consideradas como de deslizamientos son repobladas
sin que exista un control estatal efectivo para dicha situacion.
Estos y otros mas factores sociocidturales hacen que la
afectacion por fenémenos naturales (lluvia y vientos entre
otros) cobre proporciones apocalipticas.

Es obvia la necesidad de intensos estudios por sociélo-
gos, demografos, urbanistas y la implementacién de ellos
por verdaderos estadistas para obtener los factores de riesgo
controlables y asi eliminar importantes porcentajes de
tragedia.

Nuestra preocupacion como médicos dedicados a la
atencién de nifios, es saber que el grupo etario mas vulne-
rable en estas tragedias lo son precisamente ellos colateral a
la afectacion fisica (epidemias diversas), creemos de vital
trascendencia considerar el denominado sindrome de stress
postraumatico que se establece. Se ha definido a éste como el
estado afectivo emocional resultante a consecuencia del
enfrentamiento a situaciones o circunstancias que brusca-
mente cambian toda la panoramica de vida de! individuo e
involucran intensamente a todo el grupo familiar. Graves
alteraciones en ja estructura familiar, violencia social, agre-
siones sexuales tipo violaciones, guerras, desastres por fend-
menos naturales son entre otras algunos de los provocadores
de este sindrome.

Todo lo que son planes normales de vida se ven tan
intensamente afectados, que la reaccion de catastrofe no se
hace esperar y abate el estado fisico, emocional del nifio y la
familia. Las expectativas se tornan muy sombrias y practi-

camente todo se vuelve "callején sin salida". Si es la forma-
cién del nifio y la evolucion positiva en su crecimiento y
desarrollo, la que va a definir la calidad de una sociedad es
obvio que sea angustiosa la visualizacion del futuro de nues-
tra patria, por el marco tragico en que ellos estan viviendo.
Creemos que se debe tener muy presente que una crisis de la
dimensién que acusé el huracan tormenta Mitch no sélo
afecta al que sufrié dafio fisico y material, sino que a todos,
aun los que sélo fueron contemplativos lejanos de los acon-
tecimientos. Todo el estrato social de un pais sufre en mayor
0 menor cuantia las consecuencias de la tragedia: poblacion
insalubre (epidemias, aguas contaminadas), escasez de pro-
ductos, liquidez econdmica, crisis habitacional, desempleo,
orfandad, necesidades elementales no satisfechas frustra-
ciones, resentimientosy todo esto como generador de una
afectacién emocional importante que socava la organizacion
y el desarrollo de una sociedad y que también puede gene-
rar el estallido social violento dentro de ella. No debemos ni
podemos ignorar que estamos frente a una crisis severa que
amenaza seriamente nuestro futuro como nacion.

No es el gobierno ni las instituciones estatales las que
daran las soluciones, son ellas y todo un pueblo en vincu-
lacion positiva las que lograran el salir adelante, triunfar
sobre la adversidad. Cada hondureno en el sitio que ocupe,
en la "trinchera" que se ubique debe dar lo maximo posible
de si mismo. Si cada quien cumple a cabalidad con sus
responsabilidades, enfrenta las tareas asignadas con resolu-
cion, patriotisjiw y honradez; la patria se salvarg, y se podra
bosquejar un futuro prometedor. Si a aquellos que fueron
mas afectados se les hace sentir la solidaridad, el afecto, la
cercania y la acion efectiva en la resolucion de su crisis,
transformaremos su pesimismo y depresion en actitudes y
conductas cargadas de esperanza y de fe y sabremos obtener
de todos el mayor concurso y el &nimo de que la vida sigue
y hay que saberla vivir con fraternidad y civismo. No ha-
gamos de rio revuelto ganancia de pescadores. Declare-
monos en emergencia permanente y consideremos que lo
prioritario es erradicar el egoismo y la corrupcién. Hoy mas
que nunca debemos tener presente que vivir es existir y
crear. No sélo existamos porque eso nos vuelve exclusiva-
mente objetos. Todo en el mundo tiene existencia pero sdlo
la persona puede tener vida plena, bioldgica y afectiva a
través de una actitud creativa y generosa. Bajo ese concepto
llenémonos de vida y asi nos tornaremos humanos con un
alto sentido de utilidad y servicio.

Dr. Evandro Valladares
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Quiste Renal Simple
Reporte de dos casos y revision de la literatura

José Ranulfo Lizardo B.*, Carlos Humberto Figueroa L.**

RESUMEN. El Quiste Renal Simple es una patologia
poco comun en pediatria se caracteriza por ser unilo-
cular, generalmente asintomatico y no comunicante
con el sistema colector renal. Nosotros reportamos los
primeros dos casos de Quiste Renal Simple publicados
en la literatura médica hondurefia. Ambos pacientes
se presentaron con Historia de Infeccion del tracto
urinario lo que motivé la realizacién de estudios
urorradiol6gicos donde se realizo el diagndstico de
Quiste Renal Simple derecho en ambos casos.

El procedimiento quirlrgico es la reseccion del quiste a
través de una aproximacion extraperitoneal de lum-
botomia el cual fue exitosa en ambos pacientes.

INTRODUCCION

El Quiste Renal Simple es una patologia rara en pe-
diatria, en 1956 Unicamente se habian reportado 20
casos en la literatura medica mundial. Este quiste
parece ser una lesion adquirida ya que la incidencia de
hallazgos postmortem aumenta de 2% durante la nifiez
a 50% en adultos mayores de 50 afios. La etiologia mas
aceptada es una obstruccion tubular y formacién de un
quiste de retencién ya sea por inflamacion focal o
izquemia."2-3)

El quiste renal simple tiene predileccion por el sexo
masculino, el rifion izquierdo y el polo superior renal,

Cirujano Pediatra, Instituto Hondurefio de Seguridad Social (I H.S.S.)
— Radidlogo Pediatra, IHSS.

su volumen puede variar de pocos centimetros cubicos
hasta dos litros, la caracteristica de este liquido es claro
con composicion quimica similar a la del plomo. En
nifios el tratamiento recomendado es cirugia ya que el
quiste tiende a aumentar de tamafio desplazando el
parenquima renal produciendo hipertension arterial y
ectasia, ademas se ha reportado de un 2-3% de dege-
neracion maligna.c

PRESENTACION DE LOS CASOS

Caso No. 1: Masculino de 3 afios de edad referido a
Consulta Externa de Cirugia el 2 de Agosto 1996 por el
antecedente de una infeccion urinaria, razén por la
cual revel6 imagen quistica de 3.8 cm. X 4.2 cm. en el
polo renal derecho. El uretrocistograma miccional
descart6 reflujo vesicoureteral y el pielograma confir-
mo la presencia de un quiste renal simple derecho,
siendo operado el 10 de Agosto 1996 a través de lum-
botomia derecha resecandose el quiste sin problemas.

Caso No. 2: Paciente masculino de 10 afios de edad con
historia de infeccién urinaria por segunda vez segun
por la cual en la consulta externa de cirugia le indi-
caron un ultrasonido renal el 16 de diciembre de 1998
que reveld un quiste renal derecho simple de 3.4 cm. X
4 cm. posteriormente se realiz6 un uretrocistograma
miccional que fue normal y un pielograma intravenoso
en el que se confirmo la presencia de una masa ocupa-
tiva tipo quistico, siendo operado el 25 de Marzo 1999
realizdndose reseccion completa del quiste. Ambos
pacientes se controlan en consulta externa y per-
manecen asintomaticos.
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DISCUSION

La forma de presentacion de quiste renal simple son en
orden de frecuencia:

1) Tumoracion abdominal.

2) Dolor en el flanco.

3) Hallazgo incidental en un estudio urorradioldgico
indicado por otro problema uroldgico.

4) Hipertension arterial.

5) Hematuria después de trauma.

El primer estudio que debieron realizar una vez que se
sospecha el diagnéstico es un ultrasonido por ser un
estudio no invasivo, sin radiacién ionizante, no necesita
sedacion y proporciona excelente informacion mor-
folégica y anatomica (quistico frente a sélido,
inrrarenal frente extrarenal). Caracteristicamente se
observa una lesion quistica unilocular de contenido
liquido sin leptos en su interior con pared muy delga-
da. (Ver fotografia No. 1) Con estas caracteristicas
exiszte un porcentaje de 98% de excluir lesiones malig-
nas.I*)

Foto 1

El siguiente estudio a realizar es la urografia excretora
donde observamos el buen funcionamiento del rifion
afectado y la permeabilidad del sistema colector renal.
Como Unico dato positivo se observa una tumoracion
radioltcida que en algunas ocasiones comprime y
deforma los célices renales. (Ver fotografia No. 2)

En nuestros dos pacientes el quiste renal fue un hallaz-
go incidental al realizar un ultrasonido después de una
infeccion urinaria, completandose los estudios con una

Foto 2

urografia intravenosa para verificar el buen fun-
cionamiento del rifion afectado. Ambos casos cumplie-

ron los criterios renales patologicos para ser conside-
rados quistes renales simples como ser:
;) Quiste unilocular.
3) No co_municaci(')n con el sistema colector renal.
El quiste este rodeado por una simple capa de
4 epitelio con una pared fibrosa.
5) Lapelvisy el ur_éter_ son permeables.
El quiste es solitario y el resto del rifion es nor-

El tratamiento del quiste renal hasta hace unas décadas
era nefrectomia lo cual era obviamente innecesario,
posteriormente en 1979 se reportaron las primeras
punciones aspirativas guiadas por ultrasonido los que
se han abandonado por asociarse con mas de 50% de
recurrencia y reportando 2-3% de degeneracion
maligna. De tal manera que en la actualidad todo
quiste renal simple en pediatria debe ser explorado
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otra vez una lumbotomia extraperitoneal realizando
una reseccion completa del mismo, con aspiracion de
su contenido. (Ver fotografia No. 3). Posteriormente se
realiza una sutura continua en el borde de la incision
para controlar el sangrado y en ocasiones le puede
realizar interposicion de la grasa perirenal para cubrir
la cavidad residual.(-*#%*)

Para finalizar queremos recalcar la importancia de
realizar estudios uroradioldgicos después de una infec-
cion del tracto urinario lo que permitio realizar un

diagnostico temprano en estos pacientes que por lo
demés eran asintomaticos.

10.
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Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber

(a propésito de un caso)

Dr. Oscar Gonzdlez Ardon™

El sindrome de KLIPPEL-TRENAUNAY-WEBER
(KTW) es una facomatosis congénita de etiologia
desconocida con una expresion variable.

El sindrome clésico consiste en una triada con anor-
malidades mesodérmicas congénitas caracterizadas
por angiomas cuténeos, lunares Illamados en vino de
oporto, varicocidades venosas, hipertrofia de tejido
blanco y aumento oseo en uno o dos de los miembros,
clinicamente hay diversidad de fenotipos, con malfor-
maciones subyacentes y alteracion del mesoblasto que
incluye alteraciones de la linea que se derivan de

Esta patologia fue descrita 1900 por Klippel-Trenaunay
y en 1907, Parkes Weber le agregé la fistula arterio-
venosa (">

En el IHSS tuvimos un caso que acontinuacion deta-
llamos.

HISTORIA CLINICA.

Nombre: Expedeiente: J-M.CA.
Fecha/Nac. A96741446

12/07/97

ANTECEDENTES MATERNOS.

Madre gravida G:l P:l1 Ab:0 nacido por cesarea de 40
semanas de gestacion, Apgar 8-9 peso 2.490 gr, talla 48

Servicio Recién Nacidos, Instituto Hondurefio de Seguridad Social.

cm, circunferencia craneana: 33 cm, tipo materno y del
nifio O positivo.

En las primeras 24 horas presenta hipoglicemia sin-
tomatica que cede en las primeras 24 horas, ultra-
sonido transfontanelar: normal, hemograma del
12/07/97: normal, a los 11 dias se detecta aumento del
miembro inferior derecho, mas evidente en el muslo
por lo cual se le practica Rx de pierna derecha
demostrando que el fémur, la tibia y el peroné son nor-
males y que hay aumento derecho de 42 cm vy el del
izquierdo 21 cm, se repite Rx de miembros inferiores a
los 8 y 11 meses, sin cambios en la estructura osea, a los
18 meses presenta anemia con hemoglobina de 9.9 y
hematocrito de 22.5, se trata con hierro oral con lo cual
se controla el cuadro, no ha habido alteraciones pla-
quetarias y su evolucién ha sido satisfactoria. Caminé
al afio de edad y no ha tenido problemas para la mar-
cha.

COMENTARIO

Reportado por Klippel-Trenaunay en 1900, Parkes
Weber le adiciond la fistula arteriovenosa en 1907, se
trata de una anomalia vascular congénita caracterizada
por hipertrofia de tejidos blandos y dseos de extremi-
dades, hemangioma y/o Uinfangiomas y varicosidades,
el compromiso es unilateral y en un 90% se afecta teji-
do dseo.

Raramente el compromiso es bilateral, puede haber
fistula arteriovenosa, compromiso oro facial y heman-
giomatosis viscera], en el recién nacido se pueden



HONDURAS PEDIATRICA — VoL. XX — No. 2 — AsriL, Mavo, Junio, — Afo 1999 43

Foto 1. Pacienta an daciibitn nronn néfaca af aran anmanta da unsl

constatar los angiomas/?*) hay retardo de crecimiento
intrauterino debido a insuficiencia placentaria causade
por la angiomatosis, sin embargo es raro ver una adul-
:a embarazada/® se han visto calcificaciones de mamas
Dor aumento de vascularizacion en tejido adiposc
debido a proliferacion de pequefias venas que tienen
deposito de calcio intramural.P*

También se ha reportado acroangiodermatitis (Pseudo
Carcoma de Kaposi), que es una secuela inusual de la
insuficiencia venosa cronica y malformaciones vascu-
ares de las extremidades inferiores, la manifestacién
tipica es la de placas coloradas de color purpura en
las superficies extensoras de los dedos/*) se puede ver
ademés hemimegaloencefalia con teiangectasia, man-
chas de vino, hemihipertrofia facial y ventriculome-
galia, retardo mental y convulsiones intratables.(*>-"> Se
ha visto herencia de tipo autosémico dominante en
donde la madre tenia hemangiomas y varicosidades en
ambas extremidades, la abuela materna desarroll6
varicosidades severas en su juventud/®! se han repérta-
lo calcificaciones segmentarias y arteromatosis en
venas de los miembros/®) se ha visto comprometido el

Foto 2. Paciente de pie, notese el aumento de volumen de muslo y
pierna derecha.

sistema linfatico produciendo linfedema, en la reso-
nancia magnética se ha encontrado macromedia con
macrodactilia, desérdenes que incluyen macrodistrofia
Hpomatosa, angiolipomatosis/™*) por otro lado se
describe aneurismas intracraneanos con multiples
meningiomas ***

El sindrome se ha conocido con translocacion bal-
anceada del cromosoma 5.11 (46,xx,t (5.1), gI3.3;pl5.1),
se han encontrado ademas aneurismas en la arteria

braguiaU®-%)

Se reportan algunas complicaciones cardiacas si hay
fistula arteriovenosa, trombocitopenia y hemorragia,
sangrado rectal por hemangiomatosis visceral,
enteropatia perdedora de proteinas, hematuria,
obstruccion colénica y hematomas.**%)

En nuestro caso se encontrd un recién nacido con bajo
peso con aumento de miembro inferior derecho que a
los dos meses de edad equivalia al doble del miembro
inferior izquierdo y que a los dos afios de edad no ha
presentado complicaciones agregadas.
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TraBAIO CIENTIFICO ORIGINAI

Vasculitis

Franciso Rodriguez Quiro6z'

Las vasculitis constituyen un grupo heterogéneo en el
cual hay una afectacion sistémica con una gran varie-
dad de signos y sintomas como fiebre persistente,
glomerulonefritis, hipertensién, purpura palpable,
neuropatia periférica y afectacion del sistema nervioso
central, alteraciones hepaticas, respiratorias y gastroin-
testinales, dependiendo todas estas manifestaciones
del tipo de vasculitis que se presente. El dato patologi-
co principal es la inflamacion de la pared de los vasos
sanguineos, compromiso de la luz vascular y cambios
isquémicos.

Clasificacion (1, 2).
1. Poliarteritis:
a. Poliarteritis nodosa sistémica
b. Poliarteritis cutanea
¢. Sindrome de Cogan
d. Enfermedad de Kawasaki

2. Vasculitis Leucocitocléstica;
a. Pdrpura de Henoch-Shonlein
b. Vasculitis por hipersensibilidad
c. Vasculitis hipocomplementémica urticariana
d. Vasculitis crioglobulinémica

3. Vasculitis Granulomatosa:
a. Sindrome de Churg-Strauss (Granulomatosis
alérgica)
b. Granulomatosis de Wegener
c¢. Granulomatosis linfomatoide
d. Angeitis primaria del sistema nervioso central

Pediatra Inmunélogo, Instituto Hondurefio de Seguridad Social.

4. Arteritis de Células Gigantes:
a. Arteritis de Takayasu
b. Arteritis Temporal

POLIARTERITIS

Aquellos sindromes clinicos que se caracterizan
histopatoldgicamente por necrosis fibrinoide de arte-
rias musculares de pequefio y mediano calibre.

POLIARTERITIS NODOSA SISTEMICA (PAN)

Acrteritis necrosante de arterias de mediano y pequefio
calibre que afectan maltiples érganos y sistemas.

Criterios de Clasificacion del Colegio Americano de
Reumatologia 1990 (3).

Pérdida de peso (4 kg)

Livedo reticularis

Dolor testicular

Mialgias, debilidad o adolorimiento de las piernas
Mononeuropatia o polineuropatia

Hipertension arterial sistémica con tension
diast6lica mayor de 90 mmHg

Elevacién de creatinina sérica o nitrégeno de urea
Virus de Hepatitis B (Ag de superficie o anticuer
po)

9. Anormalidades en la arteriografia

10. Biopsia de arteria de pequefio o mediano calibre
gue muestra leucocitosis polimorfonucleares en su
pared

ST~ wWDNE
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Al menos 3 de los 10 criterios deben estar presentes.

MANIFESTACIONES CLINICAS. Los datos clinicos
son muy variados e inespecificos e incluyen fiebre pro-
longada, pérdida de peso, mialgias, artralgias, artritis o
ambas y debilidad . Pueden aparecer dolor abdominal,
con datos de necrosis o infarto, lesiones cutaneas,
afeccion i del sistema nervioso central o periférico e
hipertension arterial. Puede existir vasculitis de las
arterias renales, glomerulonefritis necrosante o ambas.
Las manifestaciones neurolégicas incluyen convul-
siones, psicosis organica, hemiparesia y ceguera unilat-
eral y es muy comin la neuropatia periférica. A nivel
cardiovascular pueden encontrarse taquicardia, arrit-
mias, insuficiencia cardiaca congestiva, anginas de
pecho e infarto de miocardio, puede haber pancreatitis
y hepatitis.

LABORATORIO Y GABINETE. No hay datos de labo-
ratorio especificos. Es frecuente encontrar VES elevada,
leucocitosis con neutrofilia, anemia, trombocitosis,
PCR positiva e hipergamrnaglobulinemia. Segun la
afectacion renal se encuentra proteinuria, hematuria o
cilindremia lo mismo que elevacion de BUN vy creatin-
ina asi como disminucion de la depuracién de creatin-
ina. Es muy raro la presencia de anticuerpos antinu-
cleares y factor reumatoideo. Puede encontrarse
antigeno B de superficie.

El diagnéstico se hace por biopsia de los sitios afecta-
dos, sin embargo, por ser el dafio segmentario casi
nunca se obtiene el material adecuado lo cual vuelve
dificil llegar al diagnostico. Por lo tanto se realiza una
angiografia en busca de microaneurismas y estrecha-
miento segmentario de arterias renales, hepaticas,
mesentéricas o coronarias lo cual junto con el cuadro
clinico establece el diagnéstico. Un estudio angiogréfi-
co no excluye el diagnostico. La presencia de anticuer-
pos contra citoplasma de neutrdfilos (ANCA) puede
ser de ayuda, pero no es especifico.

TRATAMIENTO. Ante el inminente peligro de la vida
como el caso de vasculitis coronaria en infartos,
afectacién del sistema nervioso central, falla renal se
debe usar pulsos de metil prednisolona a dosis de 30
mg/kg/dia por 3 a 5 dias de acuerdo a la severidad y
después pasar a régimen de prednisona de 2
mg/kg/dia a completar 1 mes. Después se baja la dosis
a 1 mg/kg/dia previo pulso de metilprednisolona de
30 mg/kg/dia maximo 1 gramo para evitar rebote y se
adiciona ciclofosfamida a 2-3 mg/kg/dia con abun-
dante ingesta de liquidos para evitar la toxicidad de la
vejiga (cistitis hemorragica) la duracion dependera de

la evolucidn. La combinacion de prednisolona y ciclo-
fosfamida aumenta la sobrevida a mas de un 80% a 5
afos.

SEGUIMIENTO. La evolucion dependera del estudio
de la enfermedad, las complicaciones de la misma o del
tratamiento y de la terapia coadyuvante.

La duracidn del tratamiento es variable pudiendo lle-
gar hasta 3 afios con el inmunodepresor, las complica-
ciones que se presentan con los medicamentos son las
propias del uso cronico de esteroides y por el empleo
de ciclosfosfamida son las infecciones oportunistas,
por lo que la cuenta de leucocitos debe mantenerse por
arriba de 4000/mm?®. El riesgo de cistitis hemorragica
se disminuye administrando el medicamento por la
mafiana y manteniendo una hidratacion adecuada
durante el dia.

PRONOSTICO. Es variable segun la gravedad del caso,
con el empleo combinado de esteroides e inmunode-
presores ha mejorado espectacularmente.

ENFERMEDAD DE KAWASAKI.

Sinénimo: Sindrome de Kawasaki, sindrome linfomu-
cocutdneo y sindrome linfomucocutaneo febril agudo.
Padecimiento febril agudo de etiologia desconocida,
que afecta principalmente a nifios menores de 5 afios
de edad y que en el 15 al 25% de los casos provoca
aneurismas de la arteria coronaria. Se ha relacionado a
agentes infeccosos como Epstein-Barr, sarampion y
herpes virus, asi como agentes bacterianos pero a la
fecha no se ha demostrado ninguno de estos gér-
menes.

Criterios diagnosticos (4):

1. Fiebre de por lo menos cinco dias de duracién
2. Presencia de cuatro de las siguientes cinco condi-
ciones:

a. Congestion conjuntival bilateral.

b. Cambios en la mucosa de la orofaringe, incluyen
do faringe enrojecida, labios fisurados, secos o
congestinados, lengua en fresa.

¢. Cambios en la extremidades periféricas como
edema, eritema o ambos de manos, pies o bien los
dos y descamacion que comienza generalmente
alrededor de las ufias.

d. Erupcion, principalmente en tronco, polimorfa
pero no vesicular.

e. Linfadenopatia cervical.
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3. Laenfermedad no se puede explicar por otro pro-
ceso patoldgico conocido.

Es importante excluir infecciéon estreptococica
estafilocdcica, sarampion, leptospirosis y ricket-
sias entre otras.

El Comité Japonés de Investigacion de la
Enfermedad de Kawasaki ha agregado otros sin-
tomas y datos importantes que pueden apoyar
este diag néstico.i®)

1. Auscultacion cardiaca: soplo, galope, tonos apa
gados. EKG: prolongacion de PR-QT, ondas Q
anormales, bajo voltaje de QRS, ST-T anormal,
arritmia.

2. Datos radiolégicos: cardiomegalia, derrame peri-
cardico, aneurisma coronaria, aneurismas de
arterias periféricas, angina o infarto de miocar
dio.

3. Sangre periférica: leucocitosis con derivacion a la

izquierda, trombocitosis, PCR positiva, VES ele

vada, hipoalbuminemia, elevacion de alfa 2 glob
ulina, leve descenso de concentraciones de hemo
globina y eritrocitos.

Orina: proteinuria, leucocituria.

Piel: eritrema y costra en sitio de inoculacion de

BCG, pequefias pustulas, surcos transversales en

ufas.

6.  Aparato respiratorio: tos, rinorrea, infiltrados en
radiografias.

7. Articulaciones: dolor, inflamacion en el 30% de
los pacientes. La afeccién es poliarticular e
involucra rodillas, tobillos y mufiecas persiste
alrededor de 3 semanas si no se modifica con el
tratamiento. Puede aparecer en la segunda o ter
cera semanas de la enfermedad.

8  Neuroldgico: pleocitosis de mononucleares en
LCR, convulsiones, trastornos de conciencia,
paralisis facial, paralisis de extremidades.

o1~

LABORATORIO Y GABINETE. Anemia, trombocitosis,
leucocitosis, VES elevada, PCR positiva, leucoci-
turia, EC6 anormal, cardiomegalia radiogréfica, no hay
un marcador especifico laboratorial para esta enfer-
medad.

TRATAMIENTO (4).
1. Etapa Aguda.
a. Aspirina 80-100 mg/kg/dia en 4 dosis hasta
alrededor del dia 14 de la enfermedad.
b. Gammaglobulinemia IV 2g/kg en dosis Unica
administrada en un periodo de 12 horas.

2. Etapade convalescencia (después del dia 14 de la
enfermedad en un paciente afebril).

a. Aspirina: 3-5 mg/kg/dia en dosis Unica. Se
descontinda seis a ocho semanas posteriores al
inicio de la enfermedad después de verificar
mediante ecocardiografia que no existan anom-
alias coronarias.

3. Terapia cronica para pacientes con anomalias
coronarias.
a. Aspirina: 3-5 mg/kg/dia en dosis Unica. Puede
afiadirse dipiridamol en pacientes de alto riesgo.
b. En pacientes con anormalidades graves de las
coronarias o evidencia anterior de trombosis
coronaria se puede usar warfanina sodica o hepa-
rina junto con terapéutica antiplaquetaria.

3. Trombosis coronaria aguda.

a. Se debe intentar terapéutica fibrinoliticas con
estreptociriisa o activador de plasmindgeno tisu-
lar en un centro de atencion terciaria. Es
importante que para que la gammaglobulina IV
sea efectiva debe administrarse dentro de los
primeros 10 dias de la enfermedad.

SEGUIMIENTO. En la primera fase la historia natural
es benigna. En la segunda fase 1 a 2% de los pacientes
mueren stbitamente como resultado de arteritis coro-
naria con formacion de aneurisma, trombosis coronar-
ia y extenso infarto de miocardio. Estudios recientes
sugieren que la arteritis coronaria con formacién de
aneurismas puede desarrollarse en 10 a 60% de los
pacientes con este sindrome, pero s6lo produce sin-
tomas en 1 a 2%. Involucramiento de las venas coro-
narias generalmente se detecta por ecocardiografia a
los 12 a 28 dias después del inicio de la enfermedad.

PURPURA DE HENOCH-SCHOLEIN

Sindnimo: Parpura anafilactoide. Parpura no tromboc-
itopénica del grupo de la vasculitis leucocitoclasticas
que se caracteriza por inflamacién de pequefios vasos
con lesiones cutaneas caracteristicas, afeccion articular,
dolor abdominal con hemorragia gastrointestinal y
afeccion renal.

El Colegio Americano de Reumatologia propuso en
1990 los siguientes criterios de clasificacion.”)

1. Purpura palpable.
2. Edad de inicio menor de 20 afios.
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3. Angina intestinal (frecuenteente asociada a diarrea
con sangre).

4. Biopsia con granulocitos en la pared de arteriolas o
vénulas.

CUADRO CLINICO. Inicio casi siempre agudo. La pur-
pura es la primera manifestacién en 50% de los casos
y tienen predileccion por la cara posterior de las pier-
nas y los gluteos pero en ocasiones se observan en los
brazos y cara. 70-85% de los nifios presentan mani-
festaciones gastrointestinales, siendo frecuentes el
dolor abdominal tipo colico en la region periumbilical
asi como nauseas, vomito y melena. Solo en 10% hay
hematemesis y en un 5% o0 menos sin sintomas previos
puede presentarse hemorragia masiva e insuscep-
cion.

En la mitad de los casos hay nefritis y en la mayoria se
limitan a hematuria microscoépica y proteinuria leve
gue se resuelve expontaneamente, sin embargo, el 10%
de los nifios que presentan afectacion renal tienen un
curso mas grave como sindrome nefrético, nefritis
aguda, hipertension arterial e insuficiencia renal. Esto
ocurre durante el primer mes del inicio de la purpura
y existe acuerdo en que los tres meses iniciales de la
enfermedad son el periodo critico para determinar el
pronostico. Las manifestaciones articulaes se caracteri-
zan por ser artralgias o artritis, principalmente rodilla,
tobillo, pero también carpos, codos y manos. Es transi-
toria y se resuelve en pocos dias sin dejar secuelas. Se
han descrito en algunos casos vasculitis cerebral,
hemorragia intracraneal, convulsiones, coma neuritis
optica y sindrome de Guillain-Barré.

LABORATORIO Y GABINETE. No hay ninguna prue-
ba especifica para el diagnéstico. La biometria hemati-
ca muestra plaguetas normales, leucocitosis con
derivacion a la izquierda y puede haber anemia nor-
mocitica normocrénica relacionada con sangrado gas-
trointestinal. La mitad de los pacientes tienen aumento
de IgA e IgM sérica. Las crioglobulinas elevadas es una
prueba sencilla que detecta complejos inmunes, antic-
uerpos antinucleares y factor reumatoideo son nega-
tivos. Es comuin la hipocomplementemia. En el examen
general de orina es comdn la hematuria microscoépica y
proteinuria. Aunque las lesiones de la parpura palpa-
ble son caracteristicas en algunos casos dificiles ayuda
la biopsia de piel al mostrar una vasculitis leucocito-
clastica con depdsitos de complejos inmunes especial-
mente igAy C3.

TRATAMIENTO. Medidas generales de soporte como
una buena hidratacion, nutricién, analgésicos tipo

acetaminofen y si se identifica un agente infeccioso dar
tratamiento. Ante una alteracion gastrointestinal dar
prednisona 1-2 mg/kg/dia hasta la resolucion de los
sintomas y después se va reduciendo gradualmente.
Hay controversia en su uso en problema renal pero
nuestro criterio y experiencia es usarlo. En dos tercera
partes de casos se resuelve en 4 semanas. Son fre-
cuentes las recurrencias (entre las seis semanas y dos
afios después del inicio) y ocurriendo al menos una en
la mitad de los casos. Los citotdxicos se reservan para
los casos graves.

PRONOSTICO. En la gran mayoria el pronéstico es
excelente y las afecciones gastrointestinales y renales
son los que determinan la morbimortalidad. EI 5% de
los nifios desarrollan insuficiencia renal crénica.

VASCULITIS POR HIPERSENSIBIUDAD

Sin6nimo: Enfermedad del suero. Este término se ha
utilizado para describir pacientes con vasculitis que se
cree es secundaria a un mecanismo alérgico o por
hipersensibilidad. La manifestacion mas comun es
afeccién de la piel por vasculitis leucocitoclastica. Es el
prototipo de enfermedad mediada por complejos
inmunes. Histéricamente aparecia tras la adminis-
tracion de suero heter6logo para el tratamiento de dif-
teria 0 como profilaxis de tétanos. En la actualidad
dado el poco empleo de estos sueros se suele ver con el
uso de farmacos como penicilina, sulfanamidas y anti-
tiroideos.

CUADRO CLINICO. Las manifestaciones clinicas
aparecen de 7 a 14 dias después de la exposicion al
antigeno y se caracteriza por fiebre, artralgias o artritis,
mialgias, linfadenopatia y un eritema que puede ser
urticariano o purpurico. En ocasiones se afecta la vas-
culatura renal o pulmonar. Muchas veces no se logra
identificar el agente agresor.

LABORATORIO Y GABINETE.
1. Leucocitosis con eosinofilia

2. Aumento en la VES

3. Hipergammaglobulinemia

4. Complejos inmunes circulantes

La biopsia de las lesiones cutaneas muestra afeccion
predominante de vénulas y capilares con lesiones
inflamatorias en el mismo estadio evolutivo y con infil-
trado de neutréfilos y eosinoéfilos.

TRATAMIENTO. Descontinuar el farmaco sospechoso
y el uso de prednisona a 1 mg/kg/dia mientras duran
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las manifestaciones pueden usarse antihistaminicos
para aliviar el prurito.

PRONOSTICO. El curso clinico tiene una duracién de
una a dos semanas con resolucién completa. Son raras
las reacciones fatales.

SINDROME DE CHURG-STRAUSS

Sinénimo: Granulomatosis alérgica. Sindrome clinico
caracterizado por asma o rinitis alérgica, fiebre, hipere-
osinofilia infiltrados pulmonares, insuficiencia cardia-
ca, neuropatia periférica, nodulos en la piel, parpura y
dafio renal asociadas a la presencia de vasculitis
necrosante granulomatosa.

Criterios (Colegio Americano de Reumatologia)

1990%(7)

1) Asma

2) Eosinofilia

3) Mononeuropatia o polineuropatia

4) Infiltrados pulmonares transitorios

5) Anormalidades en senos paranasales

6) Biopsia de arteria, arteriola o vénula con eosindfi-
los extravasculares.

*Deben cumplirse por lo menos cuatro criterios.

CUADRO CLINICO. La afectacion pulmonar es lo més
sobresaliente presentdndose como asma y rinitis (70%),
tipo sindrome de Loé'ffler. Se pueden presentar nodu-
los cutaneos, purpura palpable, artralgias o artritis no
deformante. Puede haber hipertension y manifestacion
focal y segmentaria. Una manifestacion grave es la vas-
culitis de las arterias coronarias con pericarditis gran-
ulomatosa.

Aparte de la afectacion pulmonar, el comportamiento
es similar a la poliarteritis nodosa sistémica.

LABORATORIO Y GABINETE. Leucocitosis muy acen-
tuada con eosinofiiia, IgE elevada, VES aumentada,
anemia normocrémica y ocasionalmente factor reuma-
toideo positivo. El diagnéstico se confirmara con biop-
sia y los mejores sitios son el pulmén o el masculo, sin
embargo es muy dificil tomar el sitio afectado y
muchas veces no se hace el diagnostico, se puede
recurrir al igual que la poliarteritis nodosa a la
angiografia de vasos pulmonares o abdominal buscan-
do microneurismas.

TRATAMIENTO. Predinsona 2 mg/kg/dia por tiempo
prolongado. Se puede asociar inmunodepre sores como

ciclofosfamida a dosis de 2 mg/kg/dia, debiendo
usarse en este caso la prednisona a 1 mg/kg/dia para
disminuir los efectos colaterales de la inmunodepre-
sion.

GRANULOMATOSIS DE WEGENER

Vasculitis caracterizada por la presencia de vasculitis
necrosante granulomatosa del aparato respiratorio
superior e inferior asociada con glomerulonefritis
necrosante.

Criterios Colegio Americano de Reumatologia 1990*(%>.

1. Inflamacion oral o nasal.

2. Radiografia de térax anormal (nodulos, infiltrados
0 cavitacion).

3. Alteracidn del sedimento urinario (microhema-
turia o cilindros eritrocitarios)

4. Inflamacion granulomatosa en la biopsia

* Se requieren por lo menos dos criterios.

MANIFESTACIONES CLINICAS. Fiebre, pérdida de
peso, malestar y anorexia. Las manifestaciones iniciales
mAs comunes son epistaxis, rinorrea cronica, tos y
fiebre. También se han documentado sinusitis, otitis
media, artralgias o artritis y mialgias. Las lesiones
destructivas de los senos paranasales pueden exten-
derse a la drbita produciendo exoftalmos y alteracion
de la visién. La afectacién nasal caracterizada por
glomerulonefritis necrosante pueden conducir a insufi-
ciencia renal rapidemanete. EI compromiso pulmonar
(Nodulos, cavitacion) es asintomatico en muchos
casos.

LABORATORIO Y GABINETE. Leucocitosis y una VES
muy acelerada. El general de orina se observa hema-
turia y proteinuria y los hallazgos de comprmiso renal
van de acuerdo a la evolucion. Puede detectarse factor
reumatoideo, un hallazgo muy importante y de mucha
utilidad es la presencia de ANCA (Antineutrophil cyto-
plasma antibodies) que son anticuerpos dirigidos con-
tra el citoplasma de los neutréfilos. Hay dos patrones,
uno citoplasmatico (c-ANCA) y uno perinuclear (p-
ANCA). Hay una especificidad de c-ANCA con granu-
lomatosis de Wegener en un 90%, sin embargo en las
forma limitadas de la enfermedad donde solo se afecta
el aparato respiratorio superior o inferior, o Unica-
mente el rifion pueden ser negativos y no excluyen el
diagnostico.
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Radioldgicamente los senos paranasales son anormales
en su mayoria y muestran desde engrasamiento hasta
pansinusitis, térax muestra infiltrados generalmente
bilaterales que pueden estar cavitados o se puede
observar una lesién nodular aislada. Los infiltrados
tienen naturaleza transitoria. La TAC es de mucha
ayuda en la afectacion ocular.

TRATAMIENTO. Prednisona Img/kg/dia mas ciclos-
fosfamida 2mg/kg/dia, se ha obtenido una remi-

sién completa en un gran nimero de casos, hasta un
90%.

PRONOSTICO. Antes de esta terapia el fallo renal y
respiratorio eran las principales causas de muerte y la
sobrevida eran de apensa 5 meses, ahora la remision es
casi total.

ANGEITIS PRIMARIA DEL SISTEMA
NERVIOSO CENTRAL

Sinénimo: angeitis aislada del sistema nervioso central.
Angeitis granulomatosa del sistema nervioso central.
Se trata de una entidad caracterizada por vasculitis
restringida a la vasculatura del sistema nervioso cen-
tral, frecuentemente asociada con proceso inflamatorio
granulomatoso.

ELEMENTOS PARA EL DIAGNOSTICO.

a. Cefalea intensa
b. Alteraciones mentales
c. Déficit neurol6gico multifocal

CUADRO CLINICO. Fiebre, artralgias y mialgias,
cefalea, deterioro intelectual, confusion, alteracion del
estado de conciencia y nausea. Menos comunmente se
presentan convulsiones. La progresion con sintomas
focales o hemiparesia es comun.

LABORATORIO Y GABINETE. VES aumentada.
Anticuerpos antinucleares, crioglobulinas, factor
reumatoide son negativos, LCR muestra aumento de la
presion inicial, elevacion de proteinas y pleocitosis lin-
focitica, EEG ondas lentas difusas con hallazgos
focales. La angiografia cerebral muestra estrechamien-
to y dilatacion de pequefios vasos con aneurismas 0
irregularidades. También hay alteraciones de ondas
cerebrales de mediano y gran calibre. Puede ser la
angiografia normal y no descarta el diagnéstico, la
TAC revela zonas de infarto. Deben descartase enfer-
medades infecciosas (sifilis, hongos, tuberculosis, bac-

terianas), reumaticas, vasculitis sistémicas, linfoma de
Hodgkin y mixoma.

TRATAMIENTO. Enfermedad grave que si no se trata
los pacientes mueren en dias 0 semanas. Los esteroides
pueden mejorar los sintomas y la asociacion con
inmunodepresores como ciclofosfamida mejora la
sobrevida, sin embargo aln la mortalidad sigue siendo
alta.

ARTERITIS DE TAKAYASU.

Enfermedad cronica caracterizada por inflamacion,
fibrosis y estenosis de la aorta y de sus grandes ramas
(incluyendo las coronarias proximales y las arterias
renales) asi como los pulmones.

Sin6énimo: Enfermedad sin pulso, arteritis del arco aor-
tico, sindrome de Mastorell y coartacion  reversa.

ELEMENTOS PARA EL DIAGNOSTICO. Criterios del
Colegio Americano de Reumatologia, 1990* (9).

1. Edad de inicio antes de los 40 afios.

2. Claudicacion en extremidades.

3. Disminucion de pulso en arteria braquial.

4. Diferencia de mas de 10 mm/kg entre la TA en los
dos brazos.

Soplo sobre arterias subclavias o aorta.
Alteraciones arteriograficas: estrechamiento u
oclusion de la aorta, sus ramas o arterias grandes
de las extremidades superiores e inferiores (que no
sea por anterioesclerosis ni displasia fibromuscu-
lares). Cambios focales o segmentarios.

o o

* Se deben cumplir por lo menos 3 de estos
criterios.

MANIFESTACIONES CLINICAS. Comprende 2 fases.
Fase inicial activa, que comprende fiebre, anorexia,
pérdida de peso, artralgias o artritis y mialgias. Dado
estos sintomas inespecificos puede pasar desapercibi-
da sin embargo una cuidadosa exploracion de los pul-
S0S se encontrard asimetria de los mismos o su ausen-
cia, 0 un soplo vascular. En un 20% de los casos apare-
cen nodulos eritematosos y dolorosos en miembros
inferiores. La mitad de los pacientes presentan dolor
abdominal y vomito por afectacion del tronco celiaco y
arteriolas mesentéricas. Es frecuente la linfadenopatia
principalmente cervical o supraventricular. Las
alteraciones retinianas se encuenrtran en una tercera
parte de los pacientes y son anastomosis arte-
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riovenosas por isquemia y no por vasculitis. En 2/3 de
los casos en nifios se presenta con insuficiencia cardia-
ca.

La segunda fase, la isquémica los datos clinicos son
secundarios a alteracion arterial los que varian de
acuerdo al territorio afectado (cefalea, claudicacion de
las extremidades, hipertension arterial).

LABORATORIO Y GABINETE. En la fase inicial los
reactantes de fase aguda se encuentran elevados. Es
comun la anemia normocitica normocrémica y la leu-
cocitosis. Puede haber anticuerpos antinucleares posi-
tivo, factor reumatoideo e hipocbmplementemia. En
menos de la mitad hay hematuria, proteinuria aumen-
ta creatinina sérica. La PPD puede estar positiva hasta
en un 70% lo cual muestra una relacién de la tubercu-
losis con esta enfermedad. El EEG muestra hipertrofia
de ventriculo izquierdo y aumento de auricula izquier-
da. Los estudios radiolégicos muestran dilatacion
preestendsica de aorta, irregularidades en aorta
descendente y cardiomegalia. La arteriografia muestra
las imagenes de obstruccién, estrechez e irregulari-
dades de los vasos afectados.

TRATAMIENTO. Se usa prednisona a dosis de
Img/kg/dia y la ciclofosfamida 2 mg/kg/dia. Ante la
evidencia de asociacion con tuberculosis se debe
instaurar previo con tratamiento antifimico y después
instaurar el tratamiento combinado.

La mitad de los pacientes responden a la terapia sola
con prednisona con la subsecuente resolucion de los
sintomas y la estabilizacién de las anormalidades arte-
riograficas. El resto respondera a la asociacién con
ciclofosfamida aunque habré algunos casos que falle-
cerian a pesar del tratamiento.
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TRABAJO CIENTIFICO ORIGINAL

Feminizacion Testicular
Primer Reporte de dos casos en Honduras

Dr. José Reyes Noyola*, Dr. Ramon Alvarenga**, Dra. Lesby M. Espinoza***

La determinacién y diferenciacion sexual es un proce-
so secuencial que involucra sexo genético, gonadas,
fenotipico y psicoldgico. El evento primario es la dife-
renciacion de las génadas, subsecuentemente toda la
diferenciacion sexual es controlada hormonalmente.f')

El primer trimestre (8-12 semanas) de embarazo es
decisivo para la virilizacion normal del feto xy. Los fal-
los en este proceso de la masculinizacion fetal dan
lugar a las distintas formas de pseudohermafroditismo
masculino.”™ Los varones genéticos tienen aspecto de
mujer al nacer y siempre son educados como tal. Los
nifios prepuberales se diagnostican muchas veces al
descubrirse masas inguinales que son los testiculos, o
cuando inesperadamente se encuentra un testiculo
al realizar una herniorrafia en una mujer fenotipica. En
1-2% aproximadamente de las jovenes que tienen una
hernia inguinal se comprobara que padecen este proce-
so. En la edad puberal el primer sintoma suele ser
amenorrea.

El siguiente reporte, el primero en la literatura
nacional, tiene como objetivo enfatizar la necesidad de
establecer la sospecha diagndstica en el examen de las
nifias con hernias inguinales bilaterales o adolescentes
femeninas con hernias inguinales y amenorrea.

INFORME DE DOS CASOS.

Se trata de dos hermanas, procedentes del Distrito

*  Pediatra End o urinélogo, Hospital Escuela (HE).
Pediatra, Servicio de Genética, HE. "* Pediatra.

Central, de 9 y 11 afios, fenotipo femenino, a quien se
les habia diagnosticado hernia inguinal bilateral por lo
que se les realizé cirugia encontrando tejido con aspec-
to de gonada, Unicamente se tomé biopsia y el
Patélogo informo tejido testicular. Fueron enviadas a
evaluacién con Endocrinélogo y se hizo diagndstico de
feminizacion testicular. Sin embargo, la mayor de ellas
fue llevada a Estados Unidos (Mailman Center for
Child Developmente, Miami) donde le realizaron
ultrasonido pélvico no encontrado Gtero ni ovarios y
su configuracion cromosémica fue xy. Se confirmo el
diagndstico a los padres.

En la evaluacion inicial el examen fisico de ambas fue
normal, sin evidencia de pubertad, con peso y talla
entre el percentil 10y 25.

Las dos alcanzaron el desarrollo de los estadios de
Tafier a la edad promedio. Actualmente a pesar de la
indicacion médica de la importancia de la reseccion de
los testiculos, por razones familiares no se ha realizado.

DISCUSION

Desde 1950, Wilkins describi6 las caracteristicas clini-
cas del sindrome de feminizacion testicular y la defi-
ciente masculinizacién después de la terapia con
androgenos lo que sugeria una insensibilidad de los
organos blanco a hormonas masculinas. Posterior-
mente se han publicado en la literatura mundial
muchos casos aislados de esta patologia, y se han real-
izado multiples estudios moleculares y genéticos para
determinar la base del defecto.
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Se ha definido el sindrome de feminizacion testicular
como la incapacidad de expresar el efecto androgénico
en individuos 46,xy quienes tienen una secrecién nor-
mal de andrégenos. Dependiendo de la extensién del
defecto de los receptores androgénicos, el fenotipo
puede variar y se distinguen formas completas y par-
ciales asi como insensibilidad a andrégenos en hom-
bres infértiles.”

Los individuos afectados son genéticamente masculi-
nos con cariotipo 46,xy, tienen genitales externos
femeninos pero la vagina termina en un saco ciego y
hay ausencia de estructuras derivadas de los conductos
de Miller. Los testiculos estan presentes y se localizan
en el abdomen o canal inguinal. Los derivados de los
conductos de Wolff estdn completamente ausentes o0
solamente presente en forma de vestigio.

Previo a la pubertad, las pacientes tienen fenotipo
femenino normal con la posible excepcidon de masas
uni o bilaterales en el area inguinal o en los labios. En
la pubertad hay desarrollo normal de las glandulas
mamarias aunque la areola y el pezén son poco desa-
rrollados.**! EI clitoris y los labios mayores son de
tamafio normal pero los labios menores tienden a ser
poco desarrollados y la cavidad vaginal presente es
poco profunda. Hay una notable disminucion o ausen-
cia completa del vello pubico y axilar en muchas
pacientes.** La estatura de estas mujeres cuando llegan
a adultas es comparable a la de los varones normales
a pesar del profundo déficit del efecto
androgénico.™ La inteligencia es siempre normal.**

Perfil hormonal. En los primeros dos a tres meses de
vida, las concentraciones plasmaticas de testosterona y
dihidrotestosterona, asi como sus precursores estan
todos dentro del rango esperado para nifios masculi-
nos. Las concentraciones séricas de LH y FSH tienden
a estar en el rango superior normal. En la pubertad, el
defectuoso mecanismo de retroalimentacion andro-
genica a nivel hipotadlamo-hipofisiario conduce a
mayor secrecion de LH la cual causa un incremento en
la secrecion de testosterona por las células de Leydig.
La conversion periférica de testosterona causa un
incremento proporcional en la concentracion de estra-
diol plasmético concomitantemente con la resistencia
de los drganos blanco a los andrdgenos, conduce a la
feminizacion, incluyendo el desarrollo mamario.**® Las
concentraciones séricas de LH disminuyen después
de la castracion.

Patologia testicular. Previo a la pubertad, los testiculos
son histolégicamente normales. Después de la puber-

tad, los tubulos seminiferos tienden a disminuir de
tamarfio con una significativa reduccion del nimero de
espermatogonias y una ausencia completa de esper-
matogénesis. Las células de Leydig tienden a ser
hiperplasicas y se encuentran agrupadas. Los testiculos
tienen predisposicion a la transformacion tumoral. El
riesgo es bajo antes de la pubertad pero aumenta
rapidamente después de ésta. Los tumores testiculares
son usualmente gorujdoblastomas' aunque se han
reportado hamartomas™ y tumor de células germi-
nales.® .

Genética. La insensibilidad a los andrdgenos es un sin-
drome raro, y se estima que la incidencia esta entre 1 en
20,000 y 1 en 64,000 nacimientos de nifios.**! EI proceso
se hereda de forma recesiva ligada a X y se ha localiza-
do el gen que codifica el receptor androgénico en Xq
11-12. en familias con insensibilidad a androgenos, la
madre de los individuos afectados son heterocigotas
por mutacion para el receptor de andrégenos.’®! Estas
madres con una X mutada y una X normal, usual-
mente tienen un fenotipo femenino y reproduccién
normal. Ocasionalmente, algunas de ellas pueden
tener disminucion del vello sexual.*

DIAGNOSTICO.

El diagnostico es por criterios clinicos y hormonales.
Las pacientes solicitan atencion por amenorrea, ausen-
cia de vello pabico o presencia de hernia inguinal. El
diagnostico se confirma con cariotipo (46,xy) y la con-
centracion plasmatica de andrégenos y gonadotro-
pinas en rango normal o elevado. ElI examen gine-
coldgico demuestra la presencia de vagina corta,
ausencia de cérvix y por ultrasonido se confirma la
ausencia de Gtero.

El diagndstico diferencial incluye disgenesia gonadal
completa, asi como las variaciones anormales de las
células de Leydig {aplasia de las células de Leydig,
anormalidades de receptor hCG (LH) y defectos en la
biosintesis de testosterona).*

MANEJO.

Una importante parte de la terapia es la afirmacion y
refuerzo de su identidad femenina. En ausencia de sig-
nos de masculinizacién se aconseja mantener los
testiculos en su lugar, lo que permitira los signos de
feminizacion, particularmente el desarrollo mamario y
puberal. Una vez se logra esto, los testiculos deben ser
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removidos y se inicia la terapia con ciclos de
estrégenos/progesterona.**

La gonadectomia por laparoscopia, principalmente en
pacientes con ?()nadas intraabdominales, es amplia-
mente utilizada.”>-*"" Este abordaje elimina la necesidad
de laparotomia, la recuperacion es rapida y el sangra-
do es minimo.

En algunas pacientes la dilatacion o cirugl’a plastica
pueden ser necesaria para alargar la vagina.**
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ARTICULO DE REVISION

Terapeéutica del Vomito
en el Paciente Pediatrico Oncologico

Dr. Rene Stefan-Hode*, Dr. Armando Pefia-Hernandez*, Dra. Ligia Fi-Carrasco*, Dr. Ricardo Lépez-Urquia'
Dra. Brenda Verde de Lépez***

Las nduseas y los vémitos asociados al tratamiento del
cancer es una constante preocupacion para los
pacientes y el personal. Estas manifestaciones son con-
sideradas por el paciente con cancer los dos efectos
secundarios mas desagradables que se presentan
durante el tratamiento con quimioterapia y/o
radioterapia.**%>")

La frecuencia y severidad de las nauseas y los vomitos
en los pacientes en los que se administra quimioterapia
dependen del farmaco antineoplasico, sus dosis, fre-
cuencia, combinaciones y caracteristicas propias del
pacientes, (M

El manejo adecuado de la prevencion de las nauseas y
vémitos es complicado por la compleja secuencia de
eventos viscerales y somaticos coordinados por el cen-
tro del vomito a nivel central y que puede ser estimu-
lado por medicamentos, estados patolégicos o
radiacion. Con una terapia antiemética efectiva se per-
mite al paciente adoptar una actitud positiva ante el

tratamiento y se evitan serias complicaciones (Cuadro
1). (13,13)

* Médico Pediatra Hematooncolégico, Sala de Hemaiooncologia, HE-
HM1

w Médico Base Sala de Hematooncologia, HE-BMI **

Médico General Asistencia], HE-BMI.

QUIMIOTERAPIAY EMESIS.

El sindrome de emesis aguda inducido por quimiote-
rapia aparece de 1 a 2 horas después de la adminis-
tracion de estos farmacos. El periodo maximo de
emesis persiste por 2 a 6 horas, pero importantes
excepciones se observan con el uso de ciclosfos-
famida y carboplatino, con los que la emesis puede ini-
ciar cominmente entre 9 a 18 horas después del inicio
del tratamiento anticanceroso. La intensidad de la
emesis esté relacionada con la dosis del medicamento
y puede complicarse ain mas cuando se administran

combinaciones de quimioterapéuticos. (Cuadro
2) (2-3.6,10)

EVALUACION DE LA EMESIS NO INDUCIDA
POR QUIMIOTERAPIA.

El sindrome puede ser funcional (sin un proceso
patolégico asociado) y estar acompafiado de determi-
nantes psicosociales o construir una manifestacion de
procesos patolégicos (toxinas metabdlicas o micro-
bianas) o bien respuesta a estimulos como farmacos
(quimioterapia antineoplasica), irradiacion o el
movimiento, C-*-2-1

Comunmente la emesis es atribuida a la quimio-
terapia. Cuando las nauseas y los vémitos no presen-
tan las caracteristicas de las inducidas por quimioter-
apéuticos, otras causas pueden ser consideradas, como
la administracion de otros medicamentos (opiaceos,
broncodilatadores y antibioticos), problemas relaciona-
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CUADRO 1
COMPLICACIONES DE LA EMESIS INDUCIDA
POR QUIMIOTERAPIA

« H amate mesis

« Deshidratacion

« Alcalosis metabdlica con hipoglicemia
« Ruptura del es6fago

« Desnutricién

« Esofagitis por reflujo

« Pérdida de secrecion gastrica

| MAYOR PRODUCCION DE EMESIS

Cisplatino

Dacarbazina
ALTA Actinomicina-D

Ciclofosfamida

Antraciclicos
Nitrosourcas

Citarabyna
=
Ifosfamida

1
| Carmustina

L Procarbacina

Etoposido
Metholrexats
Bleomicina
BAJA Omcovin
S-{luoracilo
Clorambugcil
Hormonas

| MAYOR PRODUCCION DE EMESIS

Adaptado de Omeclogy Therspantics Cap. 58 1091-92.

dos al cancer (obstruccidn intestinal, metastasis o infil-
tracién al SNC), u otros problemas como gastritis
pueden ser la causa de la emesis, y requieren un dife-
rente abordaje. (1-2,3,6,11)

FISIOPATOLOGIA DEL VOMITO.
La fisiopatologia del vomito es poco conocida. La eme-

sis es controlada por el centro del vomito en la forma-
cién reticular medular del tronco cerebral **7-8-%)

La estimulacion del centro del vémito en la médula
puede originarse en la zona desencadenante quimiore-
ceptora, la corteza cerebral o el aparato vestibular o
bien puede conectarse directamente desde las regiones
periféricas (p. Ej. Mucosa gastrica).

Aunque varian en su potencial emetogénico, los
agentes quimioterapéuticos estimulan las células ente-
rocromafines de la pared del aparato digestivo supe-
rior con lo que se libera grandes cantidades del neuro-
transmisor serotonina (5-HT). La 5-HT activa los recep-
tores 5-HT3, localizados en la pared del aparato diges-
tivo superior en el nervio vago que inerva esta area
postrema del cerebro. La actividad de los receptores 5-
HT3 envia impulsos a través del nervio vago al centro
del vémito en el cerebro, ademas la 5-HT vy los citoto-
xicos circulantes estimular la zona quimioreceptora en
el cerebro, que a su vez envia impulsos al centro del
vémito. Una vez que la estimulacion se alcanza en el
centro del vémito, se desencadenad reflejo del vémito

(Esquema 1).<")

FSQUEMA 1
MECANISMO FISIOPATOLOGICO DE LA EMESIS
INDUCIDA POR QUIMIOTERAPIA
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AGENTES ANTIEMETICOS.

Se desconocen pocos antieméticos, y s6lo unos
cuantos se utilizan clinicamente frente a los
potentes efectos emetizantos de los citostaticos.
Los sedantes y an-sioliticos asi como los
antihistaminicos  estdn  limitados por  sus
propiedades sedativas, pues el efecto
antiemético no estd relacionado con el potente
efecto antihistaminico o anticolinérgico.

Las fenotiazinas inhiben el estimulo periférico y
central del vémito y serian, por tanto, un buen
farmaco, pero los efectos secundarios incluyen
sedacién intensa, fendmenos extrapiramidales y
parquinsonismo. El Haioperidol es un buen
antiemeético, pero ocasiona fuerte sedacion vy
efectos extrapiramidales como crisis oculdgiras y
torticolis.*2-3-41°.1%)

La Metoclopramida por via intravenosa ha sido
utilizada en varios esquemas terapéuticos, sola o
asociada a otros farmacos como la Dexametasona
obteniendo buenos resultados frente a citostaticos
como cisplatino o la ciclofosfamida.

Las combinaciones de antieméticos han sido
utilizadas con buenos resultados, probablemente a
un blogque simultaneo de los diferentes receptores
centrales y peiféricos implicados en el mecanismo
del voOmito, la asociacion de un antieméticos
convencional a corticos-teroides en  dosis
farmacacol6gicas es una combinacion muy
utilizada. Se deben de tomar en consideracién el

TABLA 1

REGIMENES RECOMENDADOS DE ANTIEMETICOS
COMBINADOS

. INDICACION. Cisplatino = 90mg/m2, o altas dosis de ’
Ciclofosfamida o altas dosis de Dacarbazina.

1. Ondansetrén 0.15mg/kg/i.v./c/2-4 hrs por 3 dosis® mas
Dexametasona, 20 mg/i.v./adicional/5 min”, o...

2 Metoclopramida 3markgfiv./30 min. Antes vy 90 min. Después
de iniciado el Cisplatino™ mas Dexametaxona® igual al anteri-
or.

. INDICACION. Cisplatino <80mg/m2, Ciclofostamida,
Dacarbacina, o Dactinomicina en dosis bajas.

1. Ondansetron mas Dexametasona igual que anterior o...
2 metoclopramida 2-3mg/kg/i.v., mas Dexametasona igual a
anterior.
. INDICACION. Antraciclicos.
1 Ondansetron mas Dexametasona igual que anterior o...
| metoclopramida  2mg/kg/iv. en una sola dosis mds
| Dexametasona igual que anterior.

inicial 20-40 min. Antas de quimicterapia (Adaprado de Oncology
cs Cap. 58, pp 254, 13311932

aspecto econdmico de la seleccion de régimen
antiemético (Tabla 1).CAu,I5)

En estudios recientes se ha presentado la serotonina
como un mediador destacado en el mecanismo de
induccion de vomito. Actualmente se utilizan
antieméticos antagonistas de la serotonina con exce-
lentes resultados, sin que provoque los efectos extrapi-
ramidales de la Metroclopramida, y efectivos en
tratamiento con citostaticos alta y moderamente eme-
togénicos y en una tinica dosis diaria (Tabla 2 y esquema

S 1 NE T
ANTINEORLASICO
MEDICAMENTO MECANBMODE | Dosis | EEECTOS ADVERSDS
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1) Umdansetron® de niuseas y vomiios, dosis injcial 30 monu- ipacid
(zafrar) | establecidos, con citosts- | 10s antes de quimiote- diarrea, fatiga,
(ticos alta y mudnah—;rrp&a (Ox Tx). Tam- ;
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I 0.2 mg’Kgiv. |
doms max. § mg/dia
cu dia 1, poco antcs lpual a
2) Tropisetron lguala & 1. de [xTx Seguido de Cmdansetron
[Mavobar) domia oral do 2-6 dia|
_ |dosimicadin | |
Tguala # 1, 1-3 mg/ml. diludo en |
3) Granisetrin Altarende selectng W50 ds solssl Tgual 2
| [Kifril) nin, | " in
| También v.0., dosis
limica dianis
ot SRR M el SRR
! Antagorsts de la 1-3 mg¥g lv.2-3 Ingmetod, lastud,
4) Metroclopramida® dopamina dosiz, 1% dosis 3i}i i
min. anes de Oxlx, | niuscan ¥ diarce.
.. N | . 4‘ 2° douis 3 Lt 2. lﬂfﬂwﬂ
) Dexnmetsson® No bien defrads 25 Rl sola Nuftiples, bicr,
¢aecitm sobre via de | dosis antes de Qxlx | Conocidos
o PG | (endocrinas). |
6) Haloperidol Tgusla # 4. 0.5-1 mg v.0./1 doxn Tgual que # 4,
A T SO -1 Lt —
T) Clorpromazine Tgual 2 #4. 0.25-0.5 mpEgiv 1 Igual que # 4.
dowis amfes de OxTx
* Asociacion de andeméticos para efecto p i de sficacia.
2)(51315)
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FEEHERRIAN DELAMETAZENA ‘ |
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*
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=" [ 51 EMESIS LONTINUA
| : i
DIPRNHIDRAMINA |
LORAZEPAN
(ATTIVAN)
I:JF,'.‘UL\!::T‘\J.('J\I,‘\
Adeprade  de  Swpparve Cemo or
(&2 wrth  Caniz  hormokrages
dnefosmd Naices sed Vinmnng, ™ ed
Bp rae-td 1oar |

TABLA |



HONDURAS PEDIATRICA - VoL. XX - No. 2 - ABRIL, MAYO, JUNIO, - ARO 1999

CONCLUSION.

Las nauseas y los vomitos secundarios al tratamiento
por cancer, es condicionada por un pobre control en la
prevencion de este problema. El uso de regimenes
antieme tizantes éptimos con cada administracién de
quimioterapia reduce la incidencia de estas manifesta-
ciones que son considerados por el paciente con cancer
como los dos efectos secundarios mas desagradables
gue se presentan durante el tratamiento con quimiote-
rapia y/o radioterapia. Con una terapia antiemética
efectiva se permite al paciente adoptar una actitud pos-
itiva ante el tratamiento y se evitan serias complica-
ciones.
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SECCION INFORMATIVA

Generalidades sobre el Codigo de la Nifez
y la Adolescencia

SECCION PRIMERA

Articulo 39.- Las autoridades escolares, los padres o
representantes legales de los nifios y los maestros
velaran porque el ambiente y tratamiento escolar cons-
tituyan un incentivo para evitar la desercion, la repi-
tencia y el ausentismo.

La Secretaria de Estado en el Despacho de Educacion
Publica adoptara las medidas que sean necesarias para
que se cumpla el principio de la educacion obligatoria.
Pondré en practica, ademés, programas alternativos
de ensefianza adecuada para la nifiez que trabaja.

Articulo 40.- La educacidn estara orientada a:

a) Desarrollar al maximo de sus posibilidades la per
sonalidad, aptitudes, talentos, capacidad mental y
fisica de los nifios;

b) Inculcar en los nifios el respeto y amor a sus padres
y demas miembros de su familia, a la propia iden
tidad cultural, al idioma y a los valores humanos
nacionales y de otras culturas;

c) Difundir el respeto a los derechos humanos y los
principios fundamentales consagrados en la Carta
de las Naciones Unidas, en la Convencién sobre los
Derechos del Nifio y en la Constitucién de la
Republica asi como el conocimiento de la historia y
de la geografia nacionales;

ch) Capacitar a los nifios para que puedan desenvol-
verse responsable y solidariamente durante la vida
y puedan contribuir a crear y mantener una
sociedad libre, democratica, tolerante, pacifica,
igualitaria y amistosa con los demas pueblos.

Desarrollar programas en todos los niveles educa-
tivos sobre formacion de Valores Humanos y
Familiares con el objeto de crear conciencia en los
nifios de la responsabilidad que conlleva ser padres
de familia.

d) Crear en los nifios un sentido de respeto por el
medio ambiente;

e) Incentivar en los nifios el conocimiento de sus
deberes y derechos y un hondo sentido de respon
sabilidad.

f) Orientar y capacitar a los nifios para que en la edad
adulta consideren a la familia como un bien pri
mordial y al trabajo como un medio indispensable
para realizarse y promocionar el desarrollo
econémico y social del pais.

g) Formar a los nifios de modo que en la edad adulta
puedan hacer un aprovechamiento adecuado de la
naturaleza, de la ciencia y de la tecnologia; y

h) Contribuir a la conservacion de la salud, a la for-
macidn y elevacidn espiritual del ser humano y al
sostenido de la sociedad nacional.
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Avrticulo 41.- La ensefianza serd libre, aunque se orien-
tard a alcanzar los fines previstos en la Constitucion de
la Republica, en el presente Codigo y en las leyes
educativas.

Articulo 42.- La Secretaria de Estado en el Despacho de
Educacion Publica, la Universidad Nacional
Auténoma de Honduras, la Universidad Pedagdgica

Nacional Francisco Morazan y las universidades
privadas, sin menoscabo de sus respectivas competen-
cias, realizaran las investigaciones, estudios y trabajos
que sean necesarios para renovar la ensefianza toman-
do como base las necesidades sociales y de la produc-
cion, asi como las variables culturales, étnicas, linglis-
ticas y de género, evitando toda forma de discrimi-
nacion.
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CALENDARIO ACTIVIDADES CIENTIFICO-SOCIALES
ASOCIACION PEDIATRICA HONDURENA
PARA EL ANO 2000

FECHA ACTIVIOAD SOCIEDAD LOCALIDAD RESPONSABLE
RECEPTORA
19112000 JORNADA REGIONAL ASOC. MEDICA JUTICALPA, OLANCHO | A.P.H. SEDE CENTRAL
DE OLANCHO
8-1V-2000 JORNADA REGIONAL ASOC. MEDICA DANLI, EL PARAISO AP.H. SEDE CENTRAL
DE DANLI
20-V-2000 JORNADA REGIONAL SOC. MEDICA NACAOME, VALLE AP.H. SEDE CENTRAL
DE NACAOME
17-V1-2000 JORNADA REGIONAL SOC. MEDICA LAPAZ AP.H. SEDE CENTRAL
DE LA PAZ
19-VII-2000 JORNADA REGIONAL SOC. MEDICA LA ENTRADA, COPAN CAPITULO
NOR-OCCIDENTAL DE A.P.H.
DE COPAN
4AL8IX-2000 |xx| CONGRESO TEGUCIGALPA TEGUCIGALPA AP.H. SEDE CENTRAL
CENTROAMERICANO Y
DEL CARIBE DE
PEDIATRIA
30-1X-2000 JORNADA FAMILIAR APH. AMAPALAOLACEIBA | A.P.H. SEDE CENTRAL
21-X-2000 JORNADA REGIONAL SOC. MEDICADE | OLANCHITO AP.H. SEDE CENTRAL
OLANCHITO
TODOELANO | REVISTA HONDURAS AP.H. YMAS TEGUCIGALPA" AP.H. SEDE CENTRAL

PEDIATRICA
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ASOCIACION PEDIATRICA HONDURENA
INVITA A

XXl CONGRESO CENTROAMERICANO
Y DEL CARIBE DE PEDIATRIA
Y X1l CURSO
INTERNACIONAL DE PEDIATRIA

4 AL 8 DE SEPTIEMBRE DEL 2000
TEMAS

CIRUGIA
ALERGIA
GENETICA
UROLOGIA
PATOLOGIA
PSIQUIATRIA
NEFROLOGIA
NEUROLOGIA
NEUMOLOGIA
INMUNOLOGIA
INFECTOLOGIA
OFTALMOLOGIA
NEONATOLOGIA
DERMATOLOGIA
ENDOCRINOLOGIA
PEDIATRIA SOCIAL
HEMATO-ONCOLOGIA
CUIDADOS INTENSIVOS
OTORRINOLARINGOLOGIA
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