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EDITORIAL 

CALAMIDADES NACIONALES 

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

Pero ninguno hasta ahora ha tenido dimensiones de los 
provocados por la tormenta -HURACÁN MITCH-. Su 
dramatismo extremo y la furia y saña con que la naturaleza 
castigó a nuestro país, tiene en su génesis los dos extremos | 
que hemos mencionado al principio. Si la responsabilidad 
.política 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 
migración interna han hecho de nuestras capitales y princi-
pales' ciudades, urbes ruralizadas, en que se dan expansiones 
habitacionales riquísimas en peligro por su fragilidad material 
y ubicación en sitios altamente riesgosos y donde ¡a masa 
humana cultiva un hacinamiento y un patrón subcul-tumi que 
mina el desarrollo urbano cultural necesario para la 
prevención de riesgos. Año a año los márgenes de los ríos y las 
zonas consideradas como de deslizamientos son repobladas 
sin que exista un control estatal efectivo para dicha situación. 
Estos y otros más factores sociocidturales hacen que la 
afectación por fenómenos naturales (lluvia y vientos entre 
otros) cobre proporciones apocalípticas. 

Es obvia la necesidad de intensos estudios por sociólo-
gos, demógrafos, urbanistas y la implementación de ellos 
por verdaderos estadistas para obtener los factores de riesgo 
controlables y así eliminar importantes porcentajes de 
tragedia. 

Nuestra preocupación como médicos dedicados a la 
atención de niños, es saber que el grupo etario más vulne-
rable en estas tragedias lo son precisamente ellos colateral a 
la afectación física (epidemias diversas), creemos de vital 
trascendencia considerar el denominado síndrome de stress 
postraumático 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 panorámica de vida de! individuo e 
involucran intensamente a todo el grupo familiar. Graves 
alteraciones en ¡a estructura familiar, violencia social, agre-
siones sexuales tipo violaciones, guerras, desastres por fenó-
menos naturales son entre otras algunos de los provocadores 
de este síndrome. 

Todo lo que son planes normales de vida se ven tan 
intensamente afectados, que la reacción de catástrofe no se 
hace esperar y abate el estado físico, emocional del niño y la 
familia. Las expectativas se tornan muy sombrías y prácti- 

camente todo se vuelve "callejón sin salida". Si es la forma-
ción del niño y la evolución positiva en su crecimiento y 
desarrollo, la que va a definir la calidad de una sociedad es 
obvio que sea angustiosa la visualización del futuro de nues-
tra patria, por el marco trágico en que ellos están viviendo. 
Creemos que se debe tener muy presente que una crisis de la 
dimensión que acusó el huracán tormenta Mitch no sólo 
afecta al que sufrió daño físico y material, sino que a todos, 
aún los que sólo fueron contemplativos lejanos de los acon-
tecimientos. Todo el estrato social de un país sufre en mayor 
o menor cuantía las consecuencias de la tragedia: población 
insalubre (epidemias, aguas contaminadas), escasez de pro-
ductos, liquidez económica, crisis habítacional, desempleo, 
orfandad, necesidades elementales no satisfechas frustra-
ciones, resentimientos y todo esto como generador de una 
afectación emocional importante que socava la organización 
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 nación. 

No es el gobierno ni las instituciones estatales las que 
darán las soluciones, son ellas y todo un pueblo en vincu-
lación 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 máximo posible 
de sí mismo. Si cada quien cumple a cabalidad con sus 
responsabilidades, enfrenta las tareas asignadas con resolu-
ción, patriotisjiw y honradez; la patria se salvará, y se podrá 
bosquejar un futuro prometedor. Si a aquellos que fueron 
más afectados se les hace sentir la solidaridad, el afecto, la 
cercanía y la ación efectiva en la resolución de su crisis, 
transformaremos su pesimismo y depresión en actitudes y 
conductas cargadas de esperanza y de fe y sabremos obtener 
de todos el mayor concurso y el ánimo de que la vida sigue 
y hay que saberla vivir con fraternidad y civismo. No ha-
gamos de río revuelto ganancia de pescadores. Declare-
monos en emergencia permanente y consideremos que lo 
prioritario es erradicar el egoísmo y la corrupción. Hoy más 
que nunca debemos tener presente que vivir es existir y 
crear. No sólo existamos porque eso nos vuelve exclusiva-
mente objetos. Todo en el mundo tiene existencia pero sólo 
la persona puede tener vida plena, biológica y afectiva a 
través de una actitud creativa y generosa. Bajo ese concepto 
llenémonos de vida y así 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 revisión de la literatura 

 

 

RESUMEN. El Quiste Renal Simple es una patología 
poco común en pediatría se caracteriza por ser unilo-
cular, generalmente asintomático y no comunicante 
con el sistema colector renal. Nosotros reportamos los 
primeros dos casos de Quiste Renal Simple publicados 
en la literatura médica hondureña. Ambos pacientes 
se presentaron con Historia de Infección del tracto 
urinario lo que motivó la realización de estudios 
urorradiológicos donde se realizo el diagnóstico de 
Quiste Renal Simple derecho en ambos casos. 
El procedimiento quirúrgico es la resección del quiste a 
través de una aproximación extraperitoneal de lum-
botomía el cual fue exitosa en ambos pacientes. 

INTRODUCCIÓN 

El Quiste Renal Simple es una patología rara en pe-
diatría, en 1956 únicamente se habían reportado 20 
casos en la literatura medica mundial. Este quiste 
parece ser una lesión adquirida ya que la incidencia de 
hallazgos postmortem aumenta de 2% durante la niñez 
a 50% en adultos mayores de 50 años. La etiología más 
aceptada es una obstrucción tubular y formación de un 
quiste de retención ya sea por inflamación focal o 
izquemia.'1'2-3) 

El quiste renal simple tiene predilección por el sexo 
masculino, el riñon izquierdo y el polo superior renal, 

su volumen puede variar de pocos centímetros cúbicos 
hasta dos litros, la característica de este líquido es claro 
con composición química similar a la del plomo. En 
niños el tratamiento recomendado es cirugía ya que el 
quiste tiende a aumentar de tamaño desplazando el 
parenquima renal produciendo hipertensión arterial y 
ectasia, además se ha reportado de un 2-3% de dege-
neración maligna.c 

PRESENTACIÓN DE LOS CASOS 

Caso No. 1: Masculino de 3 años de edad referido a 
Consulta Externa de Cirugía el 2 de Agosto 1996 por el 
antecedente de una infección urinaria, razón por la 
cual reveló imagen quística de 3.8 cm. X 4.2 cm. en el 
polo renal derecho. El uretrocistograma miccional 
descartó reflujo vesicoureteral y el pielograma confir-
mó la presencia de un quiste renal simple derecho, 
siendo operado el 10 de Agosto 1996 a través de lum-
botomía derecha resecándose el quiste sin problemas. 

Caso No. 2: Paciente masculino de 10 años de edad con 
historia de infección urinaria por segunda vez según 
por la cual en la consulta externa de cirugía le indi-
caron un ultrasonido renal el 16 de diciembre de 1998 
que reveló un quiste renal derecho simple de 3.4 cm. X 
4 cm. posteriormente se realizó 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 
realizándose resección completa del quiste. Ambos 
pacientes se controlan en consulta externa y per-
manecen asintomáticos. 

 
Cirujano Pediatra, Instituto Hondureño de Seguridad Social (I H.S.S.) 
Radiólogo Pediatra, IHSS. 
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DISCUSIÓN 

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

1) Tumoración abdominal. 
2) Dolor en el flanco. 
3) Hallazgo incidental en un estudio urorradiológico 

indicado por otro problema urológico. 
4) Hipertensión arterial. 
5) Hematuria después de trauma. 

El primer estudio que debieron realizar una vez que se 
sospecha el diagnóstico es un ultrasonido por ser un 
estudio no invasivo, sin radiación ionizante, no necesita 
sedación y proporciona excelente información mor-
fológica y anatómica (quístico frente a sólido, 
inrrarenal frente extrarenal). Característicamente se 
observa una lesión quística unilocular de contenido 
líquido sin leptos en su interior con pared muy delga-
da. (Ver fotografía No. 1) Con estas características 
existe un porcentaje de 98% de excluir lesiones malig-
nas.!2*) 

 
Foto 1 

El siguiente estudio a realizar es la urografía excretora 
donde observamos el buen funcionamiento del riñon 
afectado y la permeabilidad del sistema colector renal. 
Como único dato positivo se observa una tumoración 
radiolúcida que en algunas ocasiones comprime y 
deforma los cálices renales. (Ver fotografía No. 2) 

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

 
Foto 2 

urografía intravenosa para verificar el buen fun-
cionamiento del riñon afectado. Ambos casos cumplie- 

ron los criterios renales patológicos para ser conside-
rados quistes renales simples como ser: 

 Quiste unilocular. 
 No comunicación con el sistema colector renal. 
 El quiste este rodeado por una simple capa de 
epitelio con una pared fibrosa. 
 La pelvis y el uréter son permeables. 
 El quiste es solitario y el resto del riñon 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 degeneración 
maligna. De tal manera que en la actualidad todo 
quiste renal simple en pediatría debe ser explorado 

1) 
2) 
3)

4)
5)
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otra vez una lumbotomía extraperitoneal realizando 
una resección completa del mismo, con aspiración de 
su contenido. (Ver fotografía No. 3). Posteriormente se 
realiza una sutura continua en el borde de la incisión 
para controlar el sangrado y en ocasiones le puede 
realizar interposición de la grasa perirenal para cubrir 
la cavidad residual.(3-4,8,9,10) 

Para finalizar queremos recalcar la importancia de 
realizar estudios uroradiológicos después de una infec-
ción del tracto urinario lo que permitió realizar un 

diagnóstico temprano en estos pacientes que por lo 
demás eran asintomáticos. 
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Síndrome de Klippel-Trenaunay-Weber 

(a propósito de un caso) 

 

 

El síndrome de KLIPPEL-TRENAUNAY-WEBER 
(KTW) es una facomatosis congéníta de etiología 
desconocida con una expresión variable. 

El síndrome clásico consiste en una triada con anor-
malidades mesodérmicas congénitas caracterizadas 
por angiomas cutáneos, lunares llamados en vino de 
oporto, varicocidades venosas, hipertrofia de tejido 
blanco y aumento oseo en uno o dos de los miembros, 
clínicamente hay diversidad de fenotipos, con malfor-
maciones subyacentes y alteración del mesoblasto que 
incluye alteraciones de la línea que se derivan de 

Esta patología fue descrita 1900 por Klippel-Trenaunay 
y en 1907, Parkes Weber le agregó la fístula arterio-
venosa.(24> 

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

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

En las primeras 24 horas presenta hipoglicemia sin-
tomática que cede en las primeras 24 horas, ultra-
sonido transfontanelar: normal, hemograma del 
12/07/97: normal, a los 11 días se detecta aumento del 
miembro inferior derecho, más 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 y 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 evolución ha sido satisfactoria. Caminó 
al año de edad y no ha tenido problemas para la mar-
cha. 

 

HISTORIA CLÍNICA. 

Nombre: Expedeiente: 
Fecha/Nac. 

ANTECEDENTES MATERNOS. 

Madre grávida G:l P:l Ab:0 nacido por cesárea de 40 
semanas de gestación, Apgar 8-9 peso 2.490 gr, talla 48 

Servicio Recién Nacidos, Instituto Hondureño de Seguridad Social. 

COMENTARIO 

Reportado por Klippel-Trenaunay en 1900, Parkes 
Weber le adicionó la fístula arteriovenosa en 1907, se 
trata de una anomalía vascular congénita caracterizada 
por hipertrofia de tejidos blandos y óseos de extremi-
dades, hemangioma y/o ünfangíomas y varicosidades, 
el compromiso es unilateral y en un 90% se afecta teji-
do óseo. 

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

J.M.C.A. 
A96741446 
12/07/97 



constatar los angiomas/24) hay retardo de crecimiento 
intrauterino debido a insuficiencia placentaria causade 
por la angiomatosis, sin embargo es raro ver una adul-
:a embarazada/2' se han visto calcificaciones de mamas 
Dor aumento de vascularización en tejido adiposc 
debido a proliferación de pequeñas venas que tienen 
depósito de calcio intramural.P* 

También se ha reportado acroangiodermatitis (Pseudo 
Carcoma de Kaposi), que es una secuela inusual de la 
insuficiencia venosa crónica y malformaciones vascu-
ares de las extremidades inferiores, la manifestación 
típica es la de placas coloradas de color púrpura en 
las superficies extensoras de los dedos/1) se puede ver 
además hemimegaloencefalia con teíangectasia, man-
chas de vino, hemihipertrofia facial y ventriculome-
galia, retardo mental y convulsiones intratables.(15-7> Se 
ha visto herencia de tipo autosómico dominante en 
dónde la madre tenía hemangiomas y varicosidades en 
ambas extremidades, la abuela materna desarrolló 
varicosidades severas en su juventud/8! se han repórta-
lo calcificaciones segmentarias y arteromatosis en 
venas de los miembros/9) se ha visto comprometido el 

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

sistema linfático produciendo linfedema, en la reso-
nancia magnética se ha encontrado macromedia con 
macrodactilia, desórdenes que incluyen macrodistrofia 
Hpomatosa, angiolipomatosis/14) por otro lado se 
describe aneurismas intracraneanos con múltiples 
meningiomas.*17* 

El síndrome se ha conocido con translocación bal-
anceada del cromosoma 5.11 (46,xx,t (5.1), ql3.3;pl5.1), 
se han encontrado además aneurismas en la arteria 
braquiaU20-22) 

Se reportan algunas complicaciones cardíacas si hay 
fístula arteriovenosa, trombocitopenia y hemorragia, 
sangrado rectal por hemangiomatosis visceral, 
enteropatía perdedora de proteinas, hematuria, 
obstrucción colónica y hematomas.*24) 

En nuestro caso se encontró un recién nacido con bajo 
peso con aumento de miembro inferior derecho que a 
los dos meses de edad equivalía al doble del miembro 
inferior izquierdo y que a los dos años de edad no ha 
presentado complicaciones agregadas. 
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TRABAJO CIENTÍFICO ORIGINAL 
 

Vasculitis 

Franciso Rodríguez Quiróz' 

Las vasculitis constituyen un grupo heterogéneo en el 
cual hay una afectación sistémica con una gran varie-
dad de signos y síntomas como fiebre persistente, 
glomerulonefritis, hipertensión, púrpura palpable, 
neuropatía periférica y afectación del sistema nervioso 
central, alteraciones hepáticas, respiratorias y gastroin-
testinales, dependiendo todas estas manifestaciones 
del tipo de vasculitis que se presente. El dato patológi-
co principal es la inflamación de la pared de los vasos 
sanguíneos, compromiso de la luz vascular y cambios 
isquémicos. 

Clasificación (1, 2). 
1. Poliarteritis: 

a. Poliarteritis nodosa sistémica 
b. Poliarteritis cutánea 
c. Síndrome de Cogan 
d. Enfermedad de Kawasaki 

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

3. Vasculitis Granulomatosa: 
a. Síndrome  de  Churg-Strauss  (Granulomatosis 

alérgica) 
b. Granulomatosis de Wegener 
c. Granulomatosis linfomatoide 
d. Angeitis primaria del sistema nervioso central 

Pediatra Inmunólogo, Instituto Hondureño de Seguridad Social. 

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

POLIARTERITIS 

Aquellos síndromes clínicos que se caracterizan 
histopatológícamente por necrosis fibrinoide de arte-
rias musculares de pequeño y mediano calibre. 

POLIARTERITIS NODOSA SISTEMICA (PAN) 

Arteritis necrosante de arterias de mediano y pequeño 
calibre que afectan múltiples órganos y sistemas. 

Criterios de Clasificación del Colegio Americano de 
Reumatología 1990 (3). 

1. Pérdida de peso (4 kg) 
2. Livedo reticularis 
3. Dolor testicular 
4. Mialgias, debilidad o adolorimiento de las piernas 
5. Mononeuropatía o polineuropatía 
6. Hipertensión   arterial   sistémica   con   tensión 

diastólica mayor de 90 mmHg 
7. Elevación de creatinina sérica o nitrógeno de urea 
8. Virus de Hepatitis B (Ag de superficie o anticuer 

po) 
9. Anormalidades en la arteriografía 
10. Biopsia de arteria de pequeño o mediano calibre 

que muestra leucocitosis polimorfonucleares en su 
pared 
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Al menos 3 de los 10 criterios deben estar presentes. 

MANIFESTACIONES CLÍNICAS. Los datos clínicos 
son muy variados e inespecíficos 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 cutáneas, 
afección i del sistema nervioso central o periférico e 
hipertensión arterial. Puede existir vasculitis de las 
arterias renales, glomerulonefritis necrosante o ambas. 
Las manifestaciones neurológicas incluyen convul-
siones, psicosis orgánica, hemiparesia y ceguera unilat-
eral y es muy común la neuropatía periférica. A nivel 
cardiovascular pueden encontrarse taquicardia, arrit-
mias, insuficiencia cardíaca congestiva, anginas de 
pecho e infarto de miocardio, puede haber pancreatitis 
y hepatitis. 

LABORATORIO Y GABINETE. No hay datos de labo-
ratorio específicos. Es frecuente encontrar VES elevada, 
leucocitosis con neutrofilia, anemia, trombocitosis, 
PCR positiva e hipergamrnaglobulinemia. Según la 
afectación renal se encuentra proteinuria, hematuria o 
cilindremía lo mismo que elevación de BUN y creatin-
ina así como disminución de la depuración de creatin-
ina. Es muy raro la presencia de anticuerpos antinu-
cleares y factor reumatoideo. Puede encontrarse 
antígeno B de superficie. 

El diagnóstico se hace por biopsia de los sitios afecta-
dos, sin embargo, por ser el daño segmentario casi 
nunca se obtiene el material adecuado lo cual vuelve 
difícil llegar al diagnóstico. Por lo tanto se realiza una 
angiografía en busca de microaneurismas y estrecha-
miento segmentario de arterias renales, hepáticas, 
mesentéricas o coronarias lo cual junto con el cuadro 
clínico establece el diagnóstico. Un estudio angiográfi-
co no excluye el diagnóstico. La presencia de anticuer-
pos contra citoplasma de neutrófilos (ANCA) puede 
ser de ayuda, pero no es específico. 

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

la evolución. La combinación de prednisolona y ciclo-
fosfamida aumenta la sobrevida a más de un 80% a 5 
años. 

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

La duración del tratamiento es variable pudiendo lle-
gar hasta 3 años con el inmunodepresor, las complica-
ciones que se presentan con los medicamentos son las 
propias del uso crónico 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/mm3. El riesgo de cistitis hemorrágica 
se disminuye administrando el medicamento por la 
mañana y manteniendo una hidratación adecuada 
durante el día. 

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

ENFERMEDAD DE KAWASAKI. 

Sinónimo: Síndrome de Kawasaki, síndrome linfomu-
cocutáneo y síndrome linfomucocutáneo febril agudo. 
Padecimiento febril agudo de etiología desconocida, 
que afecta principalmente a niños menores de 5 años 
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, sarampión y 
herpes virus, así como agentes bacterianos pero a la 
fecha no se ha demostrado ninguno de estos gér-
menes. 

Criterios diagnósticos (4): 

1. Fiebre de por lo menos cinco días de duración 
2. Presencia de cuatro de las siguientes cinco condi- 

ciones: 
a. Congestión conjuntival bilateral. 
b. Cambios en la mucosa de la orofaringe, incluyen 

do faringe enrojecida, labios fisurados, secos o 
congestinados, lengua en fresa. 

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

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

e. Linfadenopatía cervical. 
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3.      La enfermedad no se puede explicar por otro pro-
ceso patológico conocido. 

Es importante excluir infección estreptocócica 
estafilocócíca, sarampión, leptospirosis y ricket-
sias entre otras. 

El Comité Japonés de Investigación de la 
Enfermedad de Kawasaki ha agregado otros sín-
tomas y datos importantes que pueden apoyar 
este diag nóstico.í5) 

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

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

3. Sangre periférica: leucocitosis con derivación a la 
izquierda, trombocitosis, PCR positiva, VES ele 
vada, hipoalbuminemia, elevación de alfa 2 glob 
ulina, leve descenso de concentraciones de hemo 
globina y eritrocitos. 

4. Orina: proteinuría, leucocituria. 
5. Piel: eritrema y costra en sitio de inoculación de 

BCG, pequeñas pústulas, surcos transversales en 
uñas. 

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

7. Articulaciones: dolor, inflamación en el 30% de 
los  pacientes.  La  afección es poliarticular e 
involucra rodillas, tobillos y muñecas 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. Neurológico:  pleocitosis  de mononucleares en 
LCR, convulsiones, trastornos de conciencia, 
parálisis facial, parálisis de extremidades. 

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

TRATAMIENTO (4). 
1. Etapa Aguda. 

a. Aspirina 80-100 mg/kg/día en 4 dosis hasta 
alrededor del día 14 de la enfermedad. 

b. Gammaglobulinemia IV 2g/kg en dosis única 
administrada en un período de 12 horas. 

2. Etapa de convalescencia (después del día 14 de la 
enfermedad en un paciente afebril). 

a. Aspirina: 3-5 mg/kg/día en dosis única. Se 
descontinúa seis a ocho semanas posteriores al 
inicio de la enfermedad después de verificar 
mediante ecocardiografía que no existan anom-
alías coronarias. 

3. Terapia crónica para pacientes con anomalías 
coronarias. 

a. Aspirina: 3-5 mg/kg/día en dosis única. Puede 
añadirse 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 sódica o hepa- 
rina junto con terapéutica antiplaquetaria. 

3.      Trombosis coronaria aguda. 
a. Se debe intentar terapéutica fibrinolíticas con 

estreptocirüsa o activador de plasminógeno tisu-
lar en un centro de atención terciaria. Es 
importante que para que la gammaglobulina IV 
sea efectiva debe administrarse dentro de los 
primeros 10 días de la enfermedad. 

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

PURPURA DE HENOCH-SCHÓLEIN 

Sinónimo: Púrpura anafilactoide. Púrpura no tromboc-
itopénica del grupo de la vasculitis leucocitoclásticas 
que se caracteriza por inflamación de pequeños vasos 
con lesiones cutáneas características, afección articular, 
dolor abdominal con hemorragia gastrointestinal y 
afección renal. 

El Colegio Americano de Reumatología propuso en 
1990 los siguientes criterios de clasificación.^) 

1. Purpura palpable. 
2. Edad de inicio menor de 20 años. 
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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 CLÍNICO. Inicio casi siempre agudo. La púr-
pura es la primera manifestación en 50% de los casos 
y tienen predilección por la cara posterior de las pier-
nas y los glúteos pero en ocasiones se observan en los 
brazos y cara. 70-85% de los niños presentan mani-
festaciones gastrointestinales, siendo frecuentes el 
dolor abdominal tipo cólico en la región periumbilical 
así como nauseas, vómito y melena. Solo en 10% hay 
hematemesis y en un 5% o menos sin síntomas previos 
puede presentarse hemorragia masiva e insuscep-
ción. 

En la mitad de los casos hay nefritis y en la mayoría se 
limitan a hematuria microscópica y proteinuria leve 
que se resuelve expontaneamente, sin embargo, el 10% 
de los niños que presentan afectación renal tienen un 
curso más grave como síndrome nefrótíco, nefritis 
aguda, hipertensión arterial e insuficiencia renal. Esto 
ocurre durante el primer mes del inicio de la púrpura 
y existe acuerdo en que los tres meses iniciales de la 
enfermedad son el período crítico para determinar el 
pronóstico. 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 días sin dejar secuelas. Se 
han descrito en algunos casos vasculitis cerebral, 
hemorragia intracraneal, convulsiones, coma neuritis 
óptica y síndrome de Guillain-Barré. 

LABORATORIO Y GABINETE. No hay ninguna prue-
ba específica para el diagnóstico. La biometría hemáti-
ca muestra plaquetas normales, leucocitosis con 
derivación a la izquierda y puede haber anemia nor-
mocítica normocrónica 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 común la hipocomplementemia. En el examen 
general de orina es común la hematuría microscópica y 
proteinuria. Aunque las lesiones de la púrpura palpa-
ble son características en algunos casos difíciles ayuda 
la biopsia de piel al mostrar una vasculitis leucocito-
clástica con depósitos de complejos inmunes especial-
mente ígA y C3. 

TRATAMIENTO. Medidas generales de soporte como 
una buena hidratación, nutrición,  analgésicos tipo 

acetaminofen y si se identifica un agente infeccioso dar 
tratamiento. Ante una alteración gastrointestinal dar 
prednisona 1-2 mg/kg/día hasta la resolución de los 
síntomas 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 
años después del inicio) y ocurriendo al menos una en 
la mitad de los casos. Los citotóxicos se reservan para 
los casos graves. 

PRONOSTICO. En la gran mayoría el pronóstico es 
excelente y las afecciones gastrointestinales y renales 
son los que determinan la morbimortalidad. El 5% de 
los niños desarrollan insuficiencia renal crónica. 

VASCULITIS POR HIPERSENSIBIUDAD 

Sinónimo: 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 manifestación más común es 
afección de la piel por vasculitis leucocitoclástica. Es el 
prototipo de enfermedad mediada por complejos 
inmunes. Históricamente aparecía tras la adminis-
tración de suero heterólogo para el tratamiento de dif-
teria o como profilaxis de tétanos. En la actualidad 
dado el poco empleo de estos sueros se suele ver con el 
uso de fármacos como penicilina, sulfanamidas y anti-
tiroideos. 

CUADRO CLÍNICO. Las manifestaciones clínicas 
aparecen de 7 a 14 días después de la exposición al 
antígeno y se caracteriza por fiebre, artralgias o artritis, 
mialgias, linfadenopatía y un eritema que puede ser 
urticariano o purpúríco. 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 cutáneas muestra afección 
predominante de vénulas y capilares con lesiones 
inflamatorias en el mismo estadio evolutivo y con infil-
trado de neutrófilos y eosinófilos. 

TRATAMIENTO. Descontinuar el fármaco sospechoso 
y el uso de prednisona a 1 mg/kg/día mientras duran 
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las manifestaciones pueden usarse antihistamínicos 
para aliviar el prurito. 

PRONOSTICO. El curso clínico tiene una duración de 
una a dos semanas con resolución completa. Son raras 
las reacciones fatales. 

SÍNDROME DE CHURG-STRAUSS 

Sinónimo: Granulomatosis alérgica. Síndrome clínico 
caracterizado por asma o rinitis alérgica, fiebre, hipere-
osinofilia infiltrados pulmonares, insuficiencia cardía-
ca, neuropatía periférica, nodulos en la piel, púrpura y 
daño renal asociadas a la presencia de vasculitis 
necrosante granulomatosa. 

Criterios (Colegio Americano de Reumatología) 
1990*(7) 
1) Asma 
2) Eosinofilia 
3) Mononeuropatía o polineuropatía 
4) Infiltrados pulmonares transitorios 
5) Anormalidades en senos paranasales 
6) Biopsia de arteria, arteriola o vénula con eosinófi- 

los extravasculares. 

*Deben cumplirse por lo menos cuatro criterios. 

CUADRO CLÍNICO. La afectación pulmonar es lo más 
sobresaliente presentándose como asma y rinitis (70%), 
tipo síndrome de Loé'ffler. Se pueden presentar nodu-
los cutáneos, púrpura palpable, artralgias o artritis no 
deformante. Puede haber hipertensión y manifestación 
focal y segmentaria. Una manifestación grave es la vas-
culitis de las arterias coronarias con pericarditis gran-
ulomatosa. 

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

LABORATORIO Y GABINETE. Leucocitosis muy acen-
tuada con eosinofiíia, IgE elevada, VES aumentada, 
anemia normocrómica y ocasionalmente factor reuma-
toídeo positivo. El diagnóstico se confirmará con biop-
sia y los mejores sitios son el pulmón o el músculo, sin 
embargo es muy difícil tomar el sitio afectado y 
muchas veces no se hace el diagnóstico, se puede 
recurrir al igual que la poliarteritis nodosa a la 
angiografía de vasos pulmonares o abdominal buscan-
do microneurismas. 

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

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

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 Reumatología 1990*(8>. 

1. Inflamación oral o nasal. 
2. Radiografía de tórax anormal (nodulos, infiltrados 

o cavitación). 
3. Alteración del sedimento urinario (microhema- 

turia o cilindros eritrocitarios) 
4. Inflamación granulomatosa en la biopsia 

* Se requieren por lo menos dos criterios. 

MANIFESTACIONES CLÍNICAS. Fiebre, pérdida de 
peso, malestar y anorexia. Las manifestaciones iniciales 
más comunes son epistaxis, rinorrea crónica, 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 órbita produciendo exoftalmos y alteración 
de la visión. La afectación nasal caracterizada por 
glomerulonefritis necrosante pueden conducir a insufi-
ciencia renal rapidemanete. El compromiso pulmonar 
(Nodulos, cavitación) es asintomático 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 evolución. 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 neutrófilos. Hay dos patrones, 
uno citoplasmático (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 única-
mente el riñon pueden ser negativos y no excluyen el 
diagnóstico. 
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Radiológicamente los senos paranasales son anormales 
en su mayoría y muestran desde engrasamiento hasta 
pansinusitis, tórax muestra infiltrados generalmente 
bilaterales que pueden estar cavitados o se puede 
observar una lesión nodular aislada. Los infiltrados 
tienen naturaleza transitoria. La TAC es de mucha 
ayuda en la afectación ocular. 

TRATAMIENTO. Prednisona lmg/kg/día más ciclos-
fosfamida 2mg/kg/día, se ha obtenido una remi-
sión completa en un gran número 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 remisión es 
casi total. 

ANGEITIS PRIMARIA DEL SISTEMA 
NERVIOSO CENTRAL 

Sinónimo: angeítis aislada del sistema nervioso central. 
Angeítis 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 neurológico multifocal 

CUADRO CLÍNICO. Fiebre, artralgias y mialgias, 
cefalea, deterioro intelectual, confusión, alteración del 
estado de conciencia y nausea. Menos comunmente se 
presentan convulsiones. La progresión con síntomas 
focales o hemiparesia es común. 

LABORATORIO Y GABINETE. VES aumentada. 
Anticuerpos antinucleares, crioglobulinas, factor 
reumatoide son negativos, LCR muestra aumento de la 
presión inicial, elevación de proteínas y pleocitosis lin-
focítica, EEG ondas lentas difusas con hallazgos 
focales. La angiografía cerebral muestra estrechamien-
to y dilatación de pequeños vasos con aneurismas o 
irregularidades. También hay alteraciones de ondas 
cerebrales de mediano y gran calibre. Puede ser la 
angiografía normal y no descarta el diagnóstico, la 
TAC revela zonas de infarto. Deben descartase enfer-
medades infecciosas (sífilis, hongos, tuberculosis, bac- 

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

TRATAMIENTO. Enfermedad grave que si no se trata 
los pacientes mueren en días o semanas. Los esteroides 
pueden mejorar los síntomas y la asociación con 
inmunodepresores como ciclofosfamida mejora la 
sobrevida, sin embargo aún la mortalidad sigue siendo 
alta. 

ARTERITIS DE TAKAYASU. 

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

Sinónimo: Enfermedad sin pulso, arteritis del arco aór-
tico, síndrome de Mastorell y coartación      reversa. 

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

1. Edad de inicio antes de los 40 años. 
2. Claudicación en extremidades. 
3. Disminución de pulso en arteria braquial. 
4. Diferencia de más de 10 mm/kg entre la TA en los 

dos brazos. 
5. Soplo sobre arterias subclavias o aorta. 
6. Alteraciones   arteriográficas:   estrechamiento   u 

oclusión 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. 

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

MANIFESTACIONES CLÍNICAS. Comprende 2 fases. 
Fase inicial activa, que comprende fiebre, anorexia, 
pérdida de peso, artralgias o artritis y mialgias. Dado 
estos síntomas inespecíficos puede pasar desapercibi-
da sin embargo una cuidadosa exploración de los pul-
sos se encontrará asimetría de los mismos o su ausen-
cia, o 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 vómito por afectación del tronco celíaco y 
arteriolas mesentéricas. Es frecuente la linfadenopatía 
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 niños se presenta con insuficiencia cardía-
ca. 

La segunda fase, la isquémica los datos clínicos son 
secundarios a alteración arterial los que varían de 
acuerdo al territorio afectado (cefalea, claudicación de 
las extremidades, hipertensión arterial). 

LABORATORIO Y GABINETE. En la fase inicial los 
reactantes de fase aguda se encuentran elevados. Es 
común la anemia normocítica normocrómica 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 relación de la tubercu-
losis con esta enfermedad. El EEG muestra hipertrofia 
de ventrículo izquierdo y aumento de aurícula izquier-
da. Los estudios radiológicos muestran dilatación 
preestenósíca de aorta, irregularidades en aorta 
descendente y cardiomegalia. La arteriografía muestra 
las imágenes de obstrucción, estrechez e irregulari-
dades de los vasos afectados. 

TRATAMIENTO. Se usa prednisona a dosis de 
lmg/kg/día y la ciclofosfamida 2 mg/kg/día. Ante la 
evidencia de asociación con tuberculosis se debe 
instaurar previo con tratamiento antifímico y después 
instaurar el tratamiento combinado. 

La mitad de los pacientes responden a la terapia sola 
con prednisona con la subsecuente resolución de los 
síntomas y la estabilización de las anormalidades arte-
riográficas. El resto responderá a la asociación con 
ciclofosfamida aunque habrá algunos casos que falle-
cerían a pesar del tratamiento. 
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TRABAJO CIENTÍFICO ORIGINAL 

Feminización Testicular 

Primer Reporte de dos casos en Honduras 

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

La determinación y diferenciación sexual es un proce-
so secuencial que involucra sexo genético, gónadas, 
fenotípico y psicológico. El evento primario es la dife-
renciación de las gónadas, subsecuentemente toda la 
diferenciación sexual es controlada hormonalmente.f1) 

El primer trimestre (8-12 semanas) de embarazo es 
decisivo para la virilización normal del feto xy. Los fal-
los en este proceso de la masculinización fetal dan 
lugar a las distintas formas de pseudohermafroditismo 
masculino.'1' Los varones genéticos tienen aspecto de 
mujer al nacer y siempre son educados como tal. Los 
niños prepuberales se diagnostican muchas veces al 
descubrirse masas inguinales que son los testículos, o 
cuando inesperadamente se encuentra un testículo 
al realizar una herniorrafia en una mujer fenotípica. En 
1-2% aproximadamente de las jóvenes que tienen una 
hernia inguinal se comprobará que padecen este proce-
so. En la edad puberal el primer síntoma suele ser 
amenorrea. 

El siguiente reporte, el primero en la literatura 
nacional, tiene como objetivo enfatizar la necesidad de 
establecer la sospecha diagnóstica en el examen de las 
niñas 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 urinólogo, Hospital Escuela (HE). "     
Pediatra, Servicio de Genética, HE. "*   Pediatra. 

Central, de 9 y 11 años, fenotipo femenino, a quien se 
les había diagnosticado hernia inguinal bilateral por lo 
que se les realizó cirugía encontrando tejido con aspec-
to de gónada, únicamente se tomó biopsia y el 
Patólogo informó tejido testicular. Fueron enviadas a 
evaluación con Endocrinólogo y se hizo diagnóstico de 
feminización 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 útero ni ovarios y 
su configuración cromosómica fue xy. Se confirmó el 
diagnóstico a los padres. 

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

Las dos alcanzaron el desarrollo de los estadios de 
Tañer a la edad promedio. Actualmente a pesar de la 
indicación médica de la importancia de la resección de 
los testículos, por razones familiares no se ha realizado. 

DISCUSIÓN 

Desde 1950, Wilkins describió las características clíni-
cas del síndrome de feminización testicular y la defi-
ciente masculinización después de la terapia con 
andrógenos lo que sugería una insensibilidad de los 
órganos blanco a hormonas masculinas. Posterior-
mente se han publicado en la literatura mundial 
muchos casos aislados de esta patología, y se han real-
izado múltiples estudios moleculares y genéticos para 
determinar la base del defecto.'31 
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Se ha definido el síndrome de feminización testicular 
como la incapacidad de expresar el efecto androgénico 
en individuos 46,xy quienes tienen una secreción nor-
mal de andrógenos. Dependiendo de la extensión del 
defecto de los receptores androgénicos, el fenotipo 
puede variar y se distinguen formas completas y par-
ciales así como insensibilidad a andrógenos en hom-
bres infértiles.'41 

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 Müller. Los testículos están presentes y se localizan 
en el abdomen o canal inguinal. Los derivados de los 
conductos de Wolff están completamente ausentes o 
solamente presente en forma de vestigio. 

Previo a la pubertad, las pacientes tienen fenotipo 
femenino normal con la posible excepción de masas 
uni o bilaterales en el área inguinal o en los labios. En 
la pubertad hay desarrollo normal de las glándulas 
mamarias aunque la areola y el pezón son poco desa-
rrollados.141 El clítoris y los labios mayores son de 
tamaño normal pero los labios menores tienden a ser 
poco desarrollados y la cavidad vaginal presente es 
poco profunda. Hay una notable disminución o ausen-
cia completa del vello púbico y axilar en muchas 
pacientes.Í3A5) 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.151 La inteligencia es siempre normal.141 

Perfil hormonal. En los primeros dos a tres meses de 
vida, las concentraciones plasmáticas de testosterona y 
dihidrotestosterona, así como sus precursores están 
todos dentro del rango esperado para niños masculi-
nos. Las concentraciones séricas de LH y FSH tienden 
a estar en el rango superior normal. En la pubertad, el 
defectuoso mecanismo de retroalimentación andro-
génica a nivel hipotálamo-hipofisiario conduce a 
mayor secreción de LH la cual causa un incremento en 
la secreción de testosterona por las células de Leydig. 
La conversión periférica de testosterona causa un 
incremento proporcional en la concentración de estra-
diol plasmático concomitantemente con la resistencia 
de los órganos blanco a los andrógenos, conduce a la 
feminización, incluyendo el desarrollo mamario.13A5) Las 
concentraciones séricas de LH disminuyen después 
de la castración. 

Patología testicular. Previo a la pubertad, los testículos 
son histológicamente normales. Después de la puber- 

tad, los túbulos seminíferos tienden a disminuir de 
tamaño con una significativa reducción del número de 
espermatogonias y una ausencia completa de esper-
matogénesis. Las células de Leydig tienden a ser 
hiperplásicas y se encuentran agrupadas. Los testículos 
tienen predisposición a la transformación tumoral. El 
riesgo es bajo antes de la pubertad pero aumenta 
rápidamente después de ésta. Los tumores testiculares 
son usualmente gorujdoblastomas141 aunque se han 
reportado hamartomas15' y tumor de células germi-
nales.(6) . 

Genética. La insensibilidad a los andrógenos es un sín-
drome raro, y se estima que la incidencia está entre 1 en 
20,000 y 1 en 64,000 nacimientos de niños.141 El 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 andrógenos, la 
madre de los individuos afectados son heterocigotas 
por mutación para el receptor de andrógenos.181 Estas 
madres con una X mutada y una X normal, usual-
mente tienen un fenotipo femenino y reproducción 
normal. Ocasionalmente, algunas de ellas pueden 
tener disminución del vello sexual.14' 

DIAGNOSTICO. 

El diagnóstico es por criterios clínicos y hormonales. 
Las pacientes solicitan atención por amenorrea, ausen-
cia de vello púbico o presencia de hernia inguinal. El 
diagnóstico se confirma con cariotipo (46,xy) y la con-
centración plasmática de andrógenos y gonadotro-
pinas en rango normal o elevado. El examen gine-
cológico demuestra la presencia de vagina corta, 
ausencia de cérvix y por ultrasonido se confirma la 
ausencia de útero. 

El diagnóstico diferencial incluye disgenesia gonadal 
completa, así como las variaciones anormales de las 
células de Leydig {aplasia de las células de Leydig, 
anormalidades de receptor hCG (LH) y defectos en la 
biosíntesis de testosterona).(4i 

MANEJO. 

Una importante parte de la terapia es la afirmación y 
refuerzo de su identidad femenina. En ausencia de sig-
nos de masculinización se aconseja mantener los 
testículos en su lugar, lo que permitirá los signos de 
feminización, particularmente el desarrollo mamario y 
puberal. Una vez se logra esto, los testículos deben ser 
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removidos y se inicia la terapia con ciclos de 
estrógenos/progesterona.141 

La gonadectomía por laparoscopía, principalmente en 
pacientes con gónadas intraabdomínales, es amplia-
mente utilizada.12-6'" Este abordaje elimina la necesidad 
de laparotomía, la recuperación es rápida y el sangra-
do es mínimo. 

En algunas pacientes la dilatación o cirugía plástica 
pueden ser necesaria para alargar la vagina.14' 
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Terapéutica del Vómito                       
en el Paciente Pediátrico Oncológico 

Dr. Rene Stefan-Hode*, Dr. Armando Peña-Hernández*, Dra. Ligia Fú-Carrasco*, Dr. Ricardo López-Urquía' 
Dra. Brenda Verde de López*** 

Las náuseas y los vómitos asociados al tratamiento del 
cáncer es una constante preocupación para los 
pacientes y el personal. Estas manifestaciones son con-
sideradas por el paciente con cáncer los dos efectos 
secundarios más desagradables que se presentan 
durante el tratamiento con quimioterapia y/o 
radioterapia.*1'2-5'13) 

La frecuencia y severidad de las náuseas y los vómitos 
en los pacientes en los que se administra quimioterapia 
dependen del fármaco antineoplásico, sus dosis, fre-
cuencia, combinaciones y características propias del 
pacientes, (^i 

El manejo adecuado de la prevención de las náuseas y 
vómitos es complicado por la compleja secuencia de 
eventos viscerales y somáticos coordinados por el cen-
tro del vómito a nivel central y que puede ser estimu-
lado por medicamentos, estados patológicos o 
radiación. 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 Hematooncológico, Sala de Hemaíooncología, HE- 
HM1 

**       Médico Base Sala de Hematooncología, HE-BMI *"     
Médico General Asistencia], HE-BMI. 

QUIMIOTERAPIA Y EMESIS. 

El síndrome de emesis aguda inducido por quimiote-
rapia aparece de 1 a 2 horas después de la adminis-
tración de estos fármacos. El período máximo 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 comúnmente entre 9 a 18 horas después del inicio 
del tratamiento anticanceroso. La intensidad de la 
emesis está relacionada con la dosis del medicamento 
y puede complicarse aún más cuando se administran 
combinaciones    de    quimioterapéuticos.    (Cuadro 
2) (2-3.6,10) 

EVALUACIÓN DE LA EMESIS NO INDUCIDA 
POR QUIMIOTERAPIA. 

El síndrome puede ser funcional (sin un proceso 
patológico asociado) y estar acompañado de determi-
nantes psicosociales o construir una manifestación de 
procesos patológicos (toxinas metabólicas o micro-
bianas) o bien respuesta a estímulos como fármacos 
(quimioterapia antineoplásica), irradiación o el 
movimiento. C-59-13-14! 

Comúnmente la emesis es atribuida a la quimio-
terapia. Cuando las náuseas y los vómitos no presen-
tan las características de las inducidas por quimioter-
apéuticos, otras causas pueden ser consideradas, como 
la administración de otros medicamentos (opiáceos, 
broncodilatadores y antibióticos), problemas relaciona- 
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CUADRO 1 
COMPLICACIONES DE LA EMESIS INDUCIDA 

POR QUIMIOTERAPIA 

• H amate mesis 
• Deshidratación 
• Alcalosis metabólíca con hipoglicemia 
• Ruptura del esófago 
• Desnutrición 
• Esofagitis por reflujo 
• Pérdida de secreción gástrica 

 
dos al cáncer (obstrucción intestinal, metástasis o infil-
tración 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) 

FISIOPATOLOGÍA DEL VOMITO. 

La fisiopatología del vómito es poco conocida. La eme-
sis es controlada por el centro del vómito en la forma-
ción reticular medular del tronco cerebral.*4'7-8-9) 

La estimulación del centro del vómito 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 gástrica). 

Aunque varían 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 área 
postrema del cerebro. La actividad de los receptores 5-
HT3 envía impulsos a través del nervio vago al centro 
del vómito en el cerebro, además la 5-HT y los citotó-
xicos circulantes estimular la zona quimioreceptora en 
el cerebro, que a su vez envía impulsos al centro del 
vómito. Una vez que la estimulación se alcanza en el 
centro del vómito, se desencadenad reflejo del vómito 
(Esquema 1).<4) 
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AGENTES ANTIEMÉTICOS. 

Se desconocen pocos antieméticos, y sólo unos 
cuantos se utilizan clínicamente frente a los 
potentes efectos emetizantos de los citostáticos. 
Los sedantes y an-siolíticos así como los 
antihistamínicos están limitados por sus 
propiedades sedativas, pues el efecto 
antiemético no está relacionado con el potente 
efecto antihistamínico o anticolinérgico. 

Las fenotiazinas inhiben el estímulo periférico y 
central del vómito y serían, por tanto, un buen 
fármaco, pero los efectos secundarios incluyen 
sedación intensa, fenómenos extrapiramidales y 
parquinsonismo. El Haíoperidol es un buen 
antiemético, pero ocasiona fuerte sedación y 
efectos extrapiramidales como crisis oculógiras y 
tortícolis.*2-3-4^9-12) 

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

Las combinaciones de antieméticos han sido 
utilizadas con buenos resultados, probablemente a 
un bloque simultáneo de los diferentes receptores 
centrales y peiféricos implicados en el mecanismo 
del vómito, la asociación de un antieméticos 
convencional a corticos-teroides en dosis 
farmacacológicas es una combinación muy 
utilizada. Se deben de tomar en consideración el  

 

aspecto económico de la selección de régimen 
antiemético (Tabla 1).CAU,I5) 
 
En estudios recientes se ha presentado la serotonina 
como un mediador destacado en el mecanismo de 
inducción de vómito. 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 citostáticos alta y moderamente eme-
togénicos y en una tínica dosis diaria (Tabla 2 y esquema 

2).(5,13,15) 

TABLA I 
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CONCLUSIÓN. 

Las náuseas y los vómitos secundarios al tratamiento 
por cáncer, es condicionada por un pobre control en la 
prevención de este problema. El uso de regímenes 
antieme tizantes óptimos con cada administración de 
quimioterapia reduce la incidencia de estas manifesta-
ciones que son considerados por el paciente con cáncer 
como los dos efectos secundarios más desagradables 
que 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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SECCIÓN INFORMATIVA 

Generalidades sobre el Código de la Niñez 

y la Adolescencia 

SECCIÓN PRIMERA 

Artículo 39.- Las autoridades escolares, los padres o 
representantes legales de los niños y los maestros 
velarán porque el ambiente y tratamiento escolar cons-
tituyan un incentivo para evitar la deserción, la repi-
tencia y el ausentismo. 

La Secretaría de Estado en el Despacho de Educación 
Pública adoptará las medidas que sean necesarias para 
que se cumpla el principio de la educación obligatoria. 
Pondrá en práctica, además, programas alternativos 
de enseñanza adecuada para la niñez que trabaja. 

Artículo 40.- La educación estará orientada a: 

a) Desarrollar al máximo de sus posibilidades la per 
sonalidad, aptitudes, talentos, capacidad mental y 
física de los niños; 

b) Inculcar en los niños el respeto y amor a sus padres 
y demás 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 Convención sobre los 
Derechos del Niño y en la Constitución de la 
República así como el conocimiento de la historia y 
de la geografía nacionales; 

ch) Capacitar a los niños para que puedan desenvol-
verse responsable y solidariamente durante la vida 
y puedan contribuir a crear y mantener una 
sociedad libre, democrática, tolerante, pacífica, 
igualitaria y amistosa con los demás pueblos. 

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

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

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

f) Orientar y capacitar a los niños 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 
económico y social del país. 

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

h) Contribuir a la conservación de la salud, a la for-
mación y elevación espiritual del ser humano y al 
sostenido de la sociedad nacional. 
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Artículo 41.- La enseñanza será libre, aunque se orien-
tará a alcanzar los fines previstos en la Constitución de 
la República, en el presente Código y en las leyes 
educativas. 

Artículo 42.- La Secretaría de Estado en el Despacho de 
Educación Pública, la Universidad Nacional 
Autónoma de Honduras, la Universidad Pedagógica 

Nacional Francisco Morazán y las universidades 
privadas, sin menoscabo de sus respectivas competen-
cias, realizarán las investigaciones, estudios y trabajos 
que sean necesarios para renovar la enseñanza toman-
do como base las necesidades sociales y de la produc-
ción, así como las variables culturales, étnicas, lingüís-
ticas y de género, evitando toda forma de discrimi-
nación. 
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CALENDARIO ACTIVIDADES CIENTÍFICO-SOCIALES 

ASOCIACIÓN PEDIÁTRICA HONDURENA 

PARA EL AÑO 2000 
 

FECHA ACTIViOAD SOCIEDAD 
RECEPTORA 

LOCALIDAD RESPONSABLE 

19-11-2000 JORNADA REGIONAL ASOC. MEDICA 

DE OLANCHO 

JUTICALPA, OLANCHO A.P.H. SEDE CENTRAL 

8-IV-2000 JORNADA REGIONAL ASOC. MEDICA 

DE DANLI 

DANLI, EL PARAÍSO A.P.H. SEDE CENTRAL 

20-V-2000 JORNADA REGIONAL SOC. MEDICA 
DE NACAOME 

NACAOME, VALLE A.P.H. SEDE CENTRAL 

17-VI-2000 JORNADA REGIONAL SOC. MEDICA 
DE LA PAZ 

LA PAZ A.P.H. SEDE CENTRAL 

19-VIII-2000 JORNADA REGIONAL SOC. MEDICA 
DE COPAN 

LA ENTRADA, COPAN CAPITULO 
NOR-OCCIDENTAL DE A.P.H. 

4 AL 8-IX-2000 XXI CONGRESO 
CENTROAMERICANO Y 
DEL CARIBE DE 
PEDIATRÍA 

TEGUCIGALPA TEGUCIGALPA A.P.H. SEDE CENTRAL 

30-IX-2000 JORNADA FAMILIAR A.P.H. AMAPALAOLACEIBA A.P.H. SEDE CENTRAL 

21-X-2000 JORNADA REGIONAL SOC. MEDICA DE 
OLANCHITO 

OLANCHITO A.P.H. SEDE CENTRAL 

TODO EL AÑO REVISTA HONDURAS 
PEDIÁTRICA 

A.P.H.   Y MAS TEGUCIGALPA" A.P.H. SEDE CENTRAL 
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ASOCIACIÓN PEDIÁTRICA HONDURENA 
INVITA A 

XXI   CONGRESO CENTROAMERICANO 
Y DEL CARIBE DE PEDIATRÍA  

Y XIII CURSO 
INTERNACIONAL DE PEDIATRÍA 

4 AL 8 DE SEPTIEMBRE DEL 2000 

TEMAS 

CIRUGÍA 
ALERGIA 

GENÉTICA 
UROLOGÍA 
PATOLOGÍA 

PSIQUIATRÍA 
NEFROLOGÍA 
NEUROLOGÍA 
NEUMOLOGÍA 

INMUNOLOGÍA 
INFECTOLOGIA 

OFTALMOLOGÍA 
NEONATOLOGÍA 
DERMATOLOGÍA 

ENDOCRINOLOGÍA 
PEDIATRÍA SOCIAL 

HEMATO-ONCOLOGIA 
CUIDADOS INTENSIVOS 

OTORRINOLARINGOLOGÍA 



  




