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aparecer en varones adolescentes y puede asociar hipopla-
sia de la mama ipsolateral, del hombro o brazo, del ECM,
del labio inferior contralateral y deformidades vertebrales,
entre otras’. En nuestro caso, nunca se confirmé por ima-
gen la hipoplasia del depresor del labio inferior, ademas era
ipsolateral y hasta la fecha no se ha encontrado lesion cuta-
nea, aunque podria aparecer durante la pubertad. La AMC o
amioplasia es una entidad de muy rara aparicion (0,03% de
los recién nacidos), caracterizada por contracturas mul-
tiples articulares y musculos ausentes, reducidos o
reemplazados por tejido fibroso o grasa'®. En nuestro caso,
no encontramos hallazgos clinicos compatibles con esta enti-
dad.

Es conocida la asociacion de displasia del desarrollo de
la cadera (DDC) y metatarso aducto con el TMC'. No ocurre
igual con el torticolis secundario a hipoplasia del ECM. Sin
embargo, nuestro paciente lo asociaba en distintos grados
en ambos pies.

La hipoplasia del ECM constituye una rara entidad clinica
con buena respuesta al tratamiento rehabilitador. Conside-
ramos que una derivacion adecuada del pediatra a unidades
de rehabilitacion infantil puede resultar determinante para
instaurar un tratamiento precoz y, de este modo, lograr
resultados clinicos satisfactorios en estos pacientes.
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Hidrocefalia por meningitis tuberculosa
con liquido cefalorraquideo ventricular
normal

Tuberculous meningitis hydrocephalus with
normal ventricular cerebrospinal fluid

Sr. Editor:

En el 1-10% de las tuberculosis se produce una disemina-
cion hematdgena al sistema nervioso central (SNC)'2. El
paso de micobacterias al espacio subaracnoideo causa una
meningitis de elevada mortalidad (15-40%) cuyos principa-
les factores prondsticos son el diagndstico precoz y el inicio
temprano del tratamiento?. En la meningitis tuberculosa
con hidrocefalia asociada, el diagnostico se puede alcanzar
mediante el analisis del liquido cefalorraquideo (LCR) obte-
nido por puncion lumbar o por un drenaje ventricular. Sin
embargo, diferencias en la composicion del LCR ventricular
y lumbar pueden dificultar el diagndstico®®.

Se presenta el caso de un niho de 16 meses nacido
en Espana, atendido en urgencias por somnolencia desde

hace 8 h en el contexto de fiebre y tos de 5 dias de
evolucion. El paciente habia presentado 3 meses antes
una adenitis cervical con mala respuesta a la antibiote-
rapia, seguida de tos persistente en accesos, sin otros
antecedentes de interés. En la exploracion fisica destaca
una disminucion del nivel de consciencia (escala de coma
de Glasgow, 12 puntos), alteracion de la mirada conju-
gada y signos meningeos positivos. La analitica de sangre
presenta 11,4 x 103/l leucocitos (39,1% linfocitos; 17,8%
monocitos; 41,8% segmentados) y PCR 5,3 mg/dl, con resto
de bioquimica normal. La tomografia computarizada cra-
neal muestra hidrocefalia tricameral no comunicante, con
una imagen hiperdensa obstruyendo el acueducto de Sil-
vio, compatible con gliosis reactiva secundaria a exudado
inflamatorio (fig. 1). Ante el cuadro de hipertension intra-
craneal con deterioro neuroldgico progresivo, se coloca de
urgencia un drenaje ventricular externo. El LCR ventri-
cular presenta una bioquimica normal (glucosa 83 mg/dl,
proteinas 20 mg/dl), sin leucocitos ni gérmenes en la tincion
de Gram. Pese a ello, dado el antecedente de adenofle-
mon de curso torpido, la meningitis con hidrocefalia aguda
y la linfomonocitosis se sospecha una meningitis tuber-
culosa y se inicia tratamiento empirico con vancomicina,
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Figura 1
ducto de Silvio (A, flecha).

Figura 2 La RM sagital en secuencia CSF-DRIVE evidencia el
bloqueo del flujo del LCR a nivel del acueducto de Silvio (flecha).

cefotaxima y 4 tuberculostaticos (isoniazida, rifampicina,
pirazinamida y etambutol), asi como dexametasona. Tras
la intervencion se recoge muestra de secreciones respi-
ratorias por tubo endotraqueal, con radiografia de torax
normal pero PCR positiva para micobacterias al 4.° dia de
ingreso. El diagndstico de meningitis tuberculosa se con-
firma posteriormente mediante PCR de LCR a los 7 dias,
con Ziehl-Neelsen y cultivos para micobacterias negativos,
tanto en secreciones respiratorias como en LCR. La reso-
nancia magnética de control muestra una disminucion del
tamano ventricular y la estenosis del extremo distal del
acueducto de Silvio (fig. 2). Al tercer dia se coloca una
derivacién ventriculo-peritoneal, completando 2 meses de
tratamiento con 4 farmacos y 12 meses de isoniaciday rifam-

TC preoperatoria mostrando una dilatacion ventricular tricameral (B) con una imagen hiperdensa obstruyendo el acue-

picina, con controles posteriores de RM con resolucion de la
hidrocefalia y valvula funcionante, persistiendo signos de
flujo hiperdinamico a nivel del acueducto de Silvio. En la
actualidad presenta un desarrollo psicomotor normal para
la edad.

La meningitis tuberculosa puede manifestarse con hidro-
cefalia aguda que requiere la colocacion urgente de
un drenaje ventricular externo®’. En estos casos, el
estudio del LCR se realiza a partir del liquido obte-
nido de los ventriculos cerebrales. La hidrocefalia en
la meningitis tuberculosa puede ser comunicante, en la
mayoria de los pacientes, o no comunicante, siendo la
principal causa la presencia de exudado inflamatorio ocu-
pando el espacio subaracnoideo o el sistema ventricular,
respectivamente’.

Existe una discrepancia en la composicion del LCR lum-
bar y ventricular, tanto en condiciones fisiologicas como
en el contexto de una infeccion del SNC. En condiciones
normales, hay un gradiente craneocaudal ascendente de
proteinas en el LCR debido a la sucesiva adicion de
proteinas desde los ventriculos hasta el espacio subarac-
noideo. Una infeccion aumenta la permeabilidad de la
barrera hematoencefalica y reduce el recambio de LCR
incrementando este gradiente. La glucosa se distribuye
homogéneamente en el LCR ventricular y lumbar, pero en
una infeccion del SNC se produce un gradiente craneocau-
dal descendente debido al consumo de glucosa por bacterias
y leucocitos en el espacio subaracnoidec®. En cuanto al
recuento celular, existe una distribucion inconstante en los
diferentes compartimentos del LCR®, aunque en el con-
texto de infecciones se han descrito casos que sugieren
un gradiente ascendente craneocaudal en el recuento de
leucocitos®3.

Las diferencias entre el LCR ventricular y lumbar pue-
den explicarse ademas por la compartimentalizacion de
los espacios ventriculares y subaracnoideos secundaria
a un bloqueo inflamatorio del flujo de LCR®. Aunque
el diagnostico de la meningitis bacteriana se basa en
el estudio bioquimico y microbiologico del LCR, la pre-
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sencia de LCR normal no excluye el diagnostico de
meningitis. Algunas series describen hasta un 10% de
meningitis con LCR normal, dependiendo del tiempo
de evolucion y la precocidad de la puncion lumbar
9,10

En resumen, esta descrita una discrepancia bioquimica
y citoldgica del LCR a nivel ventricular y lumbar, pudiendo
ser el primero normal aun en presencia de meningitis. Dada
su alta morbimortalidad, en caso de sospecha clinica de
meningitis tuberculosa se debe iniciar el tratamiento empi-
rico, comprobando el resultado si es preciso con una puncion
lumbar.
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Bronquiolitis obliterante posinfecciosa en
nifos con deficiencia de a1-antitripsina

Post-infectious bronchiolitis obliterans in
children with alpha-1 antitrypsin deficiency
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La bronquiolitis obliterante (BO) posinfecciosa es una forma
infrecuente de enfermedad pulmonar cronica obstructiva
debida a una agresion severa de las vias aéreas inferio-
res, resultando una oclusion parcial o total del lumen de
los bronquiolos terminales'. En la edad pediatrica ocurre
mas frecuentemente después de una infeccion respirato-
ria baja grave?. Para el diagnéstico deben ser descartadas
otras condiciones crénicas, como fibrosis quistica, asma
grave, displasia broncopulmonar, inmunodeficiencias, dis-
cinesia ciliar primaria, deficiencia de alfa 1-antitripsina
(D-A1AT) y cardiopatia congénitas.

La D-A1AT es una de las enfermedades hereditarias gra-
ves mas comunes en todo el mundo, afectando a todos los
grupos raciales*, y condiciona un riesgo elevado de hepa-
topatia en nifos®. Los sintomas respiratorios se desarrollan
normalmente en la edad adulta; sin embargo, se han comu-
nicado algunos casos de nifos con enfermedad pulmonar
y de adolescentes asintomaticos con inflamacion precoz y

persistente de las vias aéreas inducida por infecciones®. En
ninos, la enfermedad pulmonar esta cominmente asociada
a la enfermedad hepética. El alelo mas com(n es el M. En
Portugal, el alelo S y el fenotipo MS son los mas frecuen-
tes en la D-A1AT*. La gran mayoria de los individuos con
D-A1AT severa (< 50-80mg/dl) son homocigoticos para la
variante Z (PiZZ), estando esta deficiencia asociada a enfi-
sema panlobular®. Los heterocigéticos para el alelo Z (mas
frecuentemente PiMZ) producen niveles séricos inferiores
que el PiM, no siendo un fenotipo de alto riesgo®.

El tratamiento de estas 2 entidades es de apoyo, con el
objetivo de preservar la funcion pulmonar, e incluye evitar
agentes irritantes respiratorios, vacunacion contra influenza
y contra neumococo, broncodilatadores y corticoides inha-
lados, fisioterapia respiratoria y tratamiento precoz de las
infecciones respiratorias agudas’”-°. Los macrdlidos han sido
utilizados como tratamiento de mantenimiento en la BO
por sus propiedades antiinflamatorias reductoras de media-
dores de la inflamacién'. El trasplante pulmonar es una
opcion quirurgica en la enfermedad pulmonar avanzada, con
buenos resultados funcionales y sobrevida media en 5 ahos
de aproximadamente el 50%°.

Caso 1 y 2: Hermanos gemelos varones que, sin ante-
cedentes previos, son hospitalizados a los 11 meses por
bronquiolitis aguda por adenovirus, con dificultad respirato-
ria moderada, sin necesidad de oxigenoterapia y evolucion
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