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Figura 2. Ventriculografia izquierda (proyeccion lateral).
Comunicacion interventricular (CIV) perimem-
branosa amplia. Ventriculo derecho anterior
dilatado conectado con la arteria pulmonar.

do, los sintomas son limitados. Por el contrario, si permanece
abierto los sintomas dependen de la presencia o no de hiper-
tensiéon pulmonar. En pacientes con presion normal la sangre
pasa de izquierda a derecha siendo el robo posible, provocan-
do asi la ausencia de pulso y diferencia de presion arterial del
brazo izquierdo respecto al derecho. El brazo se hipodesarro-
lla y el territorio dependiente de la arteria vertebrobasilar se al-
tera. En el caso de que exista hipertension pulmonar hay un
paso de sangre desaturada de derecha a izquierda con la con-
siguiente cianosis del brazo izquierdo?, siempre que no se aso-
cie a una gran comunicacion interventricular o a un conducto
bilateral'®. Cuando la subclavia insélita se asocia a tetralogia
de Fallot® es necesario realizar un diagnéstico precoz, para evi-
tar tras la realizacion de una fistula sistémico-pulmonar la per-
sistencia de los mismos valores de saturacion en el lado afec-
tado.

En esta enfermedad se han aplicado 2 tipos de tratamiento:
ligadura del conducto o implantacion de la subclavia en la ar-
teria cardtida izquierda. En nuestro caso, la presencia de un
conducto muy estenotico y largo con subclavia estendtica y dis-
tante de la cardtida izquierda dificultaba el cortocircuito dere-
cha-izquierda y la anastomosis carétida-subclavia orientindonos
por la ligadura.
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Varicela letal en un nino
Inmunocompetente

(An Esp Pediatr 2001; 55: 483-484)

Sr. Editor:

La varicela constituye una de las enfermedades exantemati-
cas mds frecuentes en la infancia, producida por el virus de la
varicela zoster y altamente contagiosa. La mayor parte de los
casos se producen en nifos sanos, suele ser autolimitada y libre
de complicaciones. Las complicaciones de la varicela son infre-
cuentes e incluyen sobreinfeccion bacteriana de la piel, neumo-
nia, infecciones osteoarticulares!?; Sindrome de Reye, neumo-
nitis, hepatitis y encefalitis’>. La mortalidad por varicela es rara,
excepto en pacientes inmunodeprimidos, recién nacidos pretér-
minos y lactantes. En los Gltimos afos el prondstico de la vari-
cela grave ha mejorado gracias al uso de aciclovir por via pa-
renteral. La muerte por varicela en un nino previamente sano e
inmunocompetente que recibe tratamiento con aciclovir es un
proceso extremadamente raro®.

Se presenta el caso de una nina inmunocompetente de 3 anos
de edad, previamente sana que ingresé en nuestro hospital por
cuadro de fiebre, vomitos, dificultad respiratoria y somnolencia
en el curso de una varicela de 2 dias de evolucion. Su hermano
habia sufrido varicela 15 dias antes. En la exploracion fisica en el
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momento del ingreso presentaba fiebre elevada, exantema vari-
celiforme, dificultad respiratoria, taquicardia (160 lat./min), ta-
quipnea con hipoventilacion y crepitantes en hemitorax dere-
cho. Glasgow, 13/15, pupilas isocoricas y normorreactivas a la
luz. No existia déficit ni focalizacién neuroldgica. Signos me-
ningeos negativos. Entre las exploraciones complementarias
destacaba leucopenia (1.900 leucocitos/pl y 741 linfocitos/pD y
acidosis metabdlica (pH, 7,25). Se realizé puncién lumbar y la
citoquimica del liquido cefalorraquideo (LCR) mostré pleocitosis
(198 cél./pD con 90% de neutrdfilos, 12,6 g/l de proteinas y glu-
corraquia de 0,54 g/l. El cultivo de LCR y hemocultivo fueron
negativos. En la radiografia de térax se observé una imagen de
condensacion en lobulo inferior derecho, con derrame pleural
ipsilateral que precisé toracocentesis 48 h mas tarde. Liquido
pleural: 18.145 cél./pl (90% neutrdfilos), 33,5 g/l de proteinas,
0,47 g/1 de glucosa y cultivo positivo a Streptococcus pyogenes
del grupo A. El estudio inmunolégico practicado fue normal. La
serologia para virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) fue
negativa. Se inici6 tratamiento con antibiéticos de amplio espec-
tro y aciclovir, a pesar de lo cual la evolucion fue desfavorable,
desarrollando un cuadro de insuficiencia respiratoria progresiva
con hipoxemia e imagenes compatibles con distrés respiratorio
agudo en la radiografia de térax a los 5 dias de su ingreso. Por
este motivo precisé intubacion endotraqueal y ventilacion me-
canica con parimetros ventilatorios elevados. Presenté deterioro
neurolégico con afectacion progresiva del nivel de conciencia,
llegando al coma y falleci6 a los 11 dias de ingreso por fracaso
multiorganico.

Como comentario cabe anadir que la varicela no es siempre
una enfermedad benigna y puede presentar complicaciones gra-
ves que ponen en peligro la vida del paciente. Un nifo previa-
mente sano e inmunocompetente puede desarrollar una varice-
la fatal a pesar del tratamiento especifico con aciclovir, como se
demuestra en el caso descrito. Esta es una enfermedad que pue-
de prevenirse ficilmente mediante la administracion de la vacu-
na. En la actualidad se recomienda la administracién universal
de la vacuna de la varicela en algunos paises desarrollados
como Estados Unidos?, Japon, Suecia y Alemania. En otros pai-
ses, entre ellos Espana, su uso estd atn restringido a pacientes
inmunodeprimidos. Algunos autores piensan que las recomen-
daciones para la vacunacion universal son una idea errénea’,
pero debe tener en cuenta que el objetivo ideal de la medici-
na no es el tratamiento de la enfermedad, sino su prevencion.
Si la vacunacion contra la varicela hubiera sido universalmente
recomendada, probablemente se habria prevenido el caso des-
crito. Debe también tenerse en cuenta que la administracion de
una vacuna representa la medida mds eficaz y de menor cos-
te-beneficio para prevenir los procesos infecciosos. Por estos
motivos se considera que deberia ser recomendada la vacuna-
cion generalizada de la poblacion infantil con la vacuna de la
varicela.
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Sindrome de
hipomagnesemia-
hipercalciuria-nefrocalcinosis

(An Esp Pediatr 2001; 55: 484-486)
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A propésito del interesante articulo de Martin Aguado et al',
en el que se describe un caso de hipomagnesemia-nefrocalci-
nosis deseamos aportar otro estudiado en nuestro hospital.

Se trataba de una nifia en la que el proceso se manifesto a
los 7 anos y medio con una pielonefritis aguda. En la ecograffa
renal se descubri6 una nefrocalcinosis bilateral. En el estudio
de la funcion renal se observaron los siguientes hallazgos: hi-
pomagnesemia, hipercalciuria, defecto de concentracién urinaria
e insuficiencia renal leve (tabla 1).

El estudio oftalmolégico revelé miopia magna y astigmatismo
bilateral, con anisometropia en ojo izquierdo. El estudio de fon-
do de ojo mostré placas de atrofia temporal superior en ojo de-
recho y parapapilar en ojo izquierdo.

Se inicid tratamiento con tiacidas, citrato potdsico y magnesio
oral, consiguiendo mejorar las cifras pero sin normalizar la calciu-
ria. Al disminuir las dosis de tiacidas o en perfiodos de mal cum-
plimiento la calciuria llegé a cifras superiores a 13 mg/kg/24 h.
Aunque ha presentado un sindrome poliuria-polidipsia progre-
sivo, la funcion renal se ha mantenido estable durante 12 anos
de seguimiento (tabla 1). Las analiticas de los padres y la her-
mana de la paciente fueron normales.

La hipomagnesemia de origen renal es una entidad poco fre-
cuente, de la que se han descrito alrededor de 50 casos?. Incluye
tres diferentes anomalias congénitas de la reabsorcion tubular de
magnesio: hipomagnesemia familiar aislada, hipopotasemia-hi-
pomagnesemia familiar y la hipomagnesemia-hipercalciuria fa-
miliar3.

Los hallazgos claves son pérdida renal de magnesio, hipo-
magnesemia que no responde a la administracion de magnesio



