CARTAS AL EDITOR

293

hacen referencia concreta a los lactantes de madres con
tuberculosis, que tienen mayor riesgo de desarrollar enfer-
medad grave. Mientras que algunas guias no recomiendan la
vacunacion si el nifo tiene una prueba de tuberculina
positiva, otras la recomiendan al finalizar la profilaxis
secundaria; las guias sudafricanas incluso la indican des-
pués de haber pasado la enfermedad'. En la Guia de
la OMS-2006, se especifica que los recién nacidos hijos
de madre con tuberculosis pulmonar bacilifera «deben
recibir 6 meses de isoniazida seguidos de vacunacion
BCG. Otra alternativa es administrar isoniazida 3 meses
y hacer entonces prueba de tuberculina. Si el resultado
es negativo, se debe suspender la isoniazida y admi-
nistrar vacuna BCG. Si la prueba es positiva, se debe
mantener isoniazida 3 meses mas y tras suspenderla admi-
nistrar la BCG»®. Esta guia ha servido de referencia
para que expertos internacionales recomienden la vacuna-
cion BCG en lactantes infectados una vez completada la
profilaxis®.

Los autores de la guia espanola no recomendamos la
vacunacion universal con BCG en nuestro medio en neo-
natos y lactantes con infeccion tuberculosa, ya que la
profilaxis con isoniazida ha demostrado una gran eficacia en
cepas sensibles, el seguimiento clinico de los pacientes esta
garantizado en la mayoria de los casos y pueden producirse
reacciones locales tras su administracion. Sin embargo, debe
considerarse la vacunacion en hijos de madres con tubercu-
losis multirresistente o extremadamente resistente, donde
el tratamiento farmacologico preventivo no ha demostrado
hasta la fecha un beneficio claro, y en aquellos lactantes
infectados que no puedan garantizarse medidas preventivas
adecuadas.

El mayor riesgo demostrado de formas diseminadas y gra-
ves en los recién nacidos y lactantes pequeios nos reafirma
en que el potencial beneficio de la vacuna justifica conside-
rar esta indicacion.
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Las crisis abdominales
recidivantes pueden tener
origen genético

@ CrossMark

Recurrent abdominal crises can have genetic
origin

Sra. Editora:

En su interesante carta cientifica, Manrique Martin et al.’
presentan 2 casos de volvulo gastrico cronico que se mani-
fiestan en crisis intermitentes de abdomen agudo. En sus
consideraciones sobre la casuistica, indican acertadamente
la variabilidad expresiva clinica del volvulo gastrico crénico
y la escasa especificidad de sus manifestaciones. Se trata de
episodios repetidos de distension aguda abdominal, poten-
cialmente graves, cuyo diagnéstico diferencial constituye un
evidente problema clinico.

Cuando consideran las distintas causas posibles de las cri-
sis de distension abdominal, los autores incluyen diferentes

entidades nosologicas, de naturaleza dispar, expresion sis-
témica variable y difuso diagndstico; lo cual requiere una
vision integral del paciente.

En este grupo deberia incluirse una entidad hereditaria
responsable de acusada morbilidad en forma de crisis abdo-
minales recidivantes en nifios: la seudoobstruccion intestinal
ligada al cromosoma X o seudoobstruccion intestinal crénica
idiopatica (PICI) (OMIM: 300048). Se trata de una seria ano-
malia de la propulsion gastrointestinal debida a mutacion
inactivante o duplicacion del gen FLNA (Xg28). Se mani-
fiesta en crisis episddicas recurrentes de abdomen agudo
(dolor, distension abdominal, nauseas y vomitos). En las rei-
teradas asistencias de urgencia a estos nifos, no se detecta
actividad inflamatoria ni anomalia estructural que ocluya
la luz intestinal. En realidad, la PICI es una de las 11
entidades alélicas reconocidas (OMIM: 300017) debidas a
esta anomalia génica, aunque el solapamiento entre ellas
apoya la creciente opinion de que en conjunto constitu-
yen una Unica entidad con amplio espectro expresivo. La
propia PICI, de aparicion en la primera infancia, puede
expresarse de forma variable, con asociacion o relacion con
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CARTAS AL EDITOR

el intestino corto congénito u otras anomalias estructurales
intestinales.

Aunque esta afeccion esta bien documentada en la
experiencia pediatrica espanola, su limitada frecuencia
dificulta las series amplias. No obstante, varias series cola-
borativas finiseculares’® nos demuestran su variabilidad
expresiva y su evolucion. Estas experiencias muestran, a
largo plazo, a pacientes dependientes de alimentacion ente-
ral o parenteral prolongada, con sus complicaciones, otros
con colostomia y, en conjunto, una alarmante mortalidad
pediatrica del 30%. Quizas la experiencia actual sea menos
negativa.

Sucintamente, los elementos que apuntan a PICI en un
caso de abdomen agudo recurrente son:

- Inicio en edad muy temprana, con frecuente fallo de
medro; aunque no por restriccion intraltero.

Intenso patrén aéreo intestinal, sin obstruccion (diferen-
ciador frente a simuladores).

Sin patrdn horario ni continuidad matutina, aunque suele
haber estrefimiento persistente.

Antecedentes familiares (ligado al X) o evidencia de
otras afecciones alélicas*: heterotopia nodular ventri-
cular (epileptdgena), malformaciones cardiovasculares
(valvula aodrtica bicUspide, ductus arterioso persistente),
las citadas digestivas (intestino corto y malrotado), ano-
malias faciales y Oseas (afectacion otopalatodigital) o
hiperlaxitud similar al sindrome de Ehlers-Danlos, asi
como alteracion del crecimiento o hipogonadismo en
varones.

En conclusion, se trata de un complejo nosoldgico com-
plicado y grave, que debe estar en la consideracion de quien
asume la responsabilidad de asistir a estos pacientes.
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