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Esta nueva observacién de pancreatitis crénica recidivante
confirma nuevamente la necesidad de considerarla en el diag-
nostico diferencial de los dolores abdominales recurrentes. En
nuestro paciente el Gnico sintoma evolutivo hasta el momento
de su hospitalizacion fueron las crisis abdominales recidivantes,
sin vomitos o nduseas, que se presentan como habituales en la
bibliografia246.7,

Las dificultades diagndsticas se ven acentuadas por el hecho
de que las valoraciones enzimdticas pancredticas de laboratorio
pueden no ser elevadas en las intercrisis e incluso, durante el
episodio de inflamacién aguda, debido al avanzado estado de
destruccion glandular, aunque en nuestro caso si fueron expre-
sivas del compromiso pancreitico.

De lo descrito se desprende que es fundamental un elevado
indice de sospecha de la entidad, que lleve a la realizacion de
los estudios de imagen para demostrar las alteraciones morfolé-
gicas pancredticas y detectar la coexistencia de lesiones bilia-
rest>7,

Aunque en ninos se calcula que cerca del 33% de los casos
son idiopaticos, la asociacion a diferentes factores etiologicos
debe ser descartada mediante diferentes pruebas complemen-
tarias.

En los pacientes pediatricos es importante el adecuado drena-
je pancredtico que evite el dolor recurrente y las insuficiencias
exocrinas y endocrinas!?. Los distintos procedimientos incluyen:
esfinterotomia del conducto pancredtico o extraccion del célcu-
lo mediante colangiopancreatografia retrograda endoscopical4,
o pancreatoyeyunostomia cuando existen obstrucciones intra-
pancredticas a nivel de la cabeza o cuerpo del pancreas!?. Pos-
teriormente pueden ser necesarias sustituciones exocrinas y en-
docrinas, lo que ocurre en la mayoria de los pacientes.
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Suboclusion intestinal
por tricobezoar congénito

Sr. Editor:

La ausencia total o parcial de cabello al nacer puede surgir
como un defecto aislado o en asociacién con otras anomalias,
encuadrada en sindromes!.

La atriquia congénita o alopecia total congénita aislada es
una rara enfermedad del desarrollo del cabello, de transmision
autosémica recesiva, aunque se han descrito casos de transmi-
sién autosémica dominante y algunos esporadicos!35. El tras-
torno se caracteriza por la pérdida completa del cabello en los
primeros meses de vida; sin embargo, puede haber una alopecia
completa ya en el momento del nacimiento. Las restantes loca-
lizaciones pilosas del cuerpo también pueden estar afectadas,
pero es mis frecuente que existan cejas, pestanas, vello pibico
y vello axilar, aunque en cantidad escasalS. En la vida adulta, los
foliculos pilosos estin ausentes o muy disminuidos en nimero
(incluso cuando el cabello es normal al nacer), con glandulas se-
baceas también pequenas. Cuando algunos cabellos persisten,
su estructura no estd alterada'’.

En la atriquia congénita no existen otras alteraciones ectodér-
micas y la supervivencia es normal',

Hemos tenido la oportunidad de observar a un recién nacido, de
sexo masculino, admitido al tercer dia de vida en la unidad de cui-
dados intensivos (UCD por sospecha de oclusion intestinal.

Los antecedentes familiares eran irrelevantes.

Se trataba de una primera gestacién, acompanada y sin proble-
mas, especificamente sin historia de exposicion a radiaciones, sin in-
gesta de drogas y sin accidentes. El parto se produjo a término, por
ventosa. Test de Apgar 9/10, somatometria adecuada a la edad ges-
tacional.

Inicio de vémitos en las primeras 24 h y distension abdominal
progresiva a partir del segundo dia de vida, con una deyeccién de
meconio después de administracién de microclister.

En el momento de la admision en la unidad de cuidados intensi-
vos (UCD): pardmetros vitales normales, subictérico, con escasos ca-
bellos y vello corporal, sin alteraciones de las unas o de la piel y
sin malformaciones aparentes. Abdomen distendido, tenso y doloro-
so a la palpacion. El resto del examen sin alteraciones.

La deteccion de un cuadro séptico fue negativo, con normalidad
de la funcion renal y hepitica. Radiografia abdominal simple con di-
latacion de las asas intestinales y esbozo de niveles hidroaéreos, sin
gas en los cuadrantes inferiores. Después de la administracion de un
enema salino se produjo una eliminacién de meconio espeso, con
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disminucioén de la distension abdominal. El trinsito baritado efec-
tuado no mostré ninguna imagen colénica de claro significado pa-
tologico. Se mantuvo el tratamiento con estimulacion rectal y ene-
mas salinos, con eliminacion de meconio, bario, cabellos y vello
(fig. 1), seguida de resolucion del cuadro obstructivo.

Seguido posteriormente en la consulta, mantuvo la alopecia sin
otras alteraciones anadidas y con un crecimiento y desarrollo nor-
males. Se efectud un estudio metabdlico (aminodcidos séricos y uri-
narios, dcidos orgdnicos urinarios, amonio) que fue normal.

A los 16 meses de vida se efectud biopsia cutinea del cuero ca-
belludo, cuyo resultado histolégico revelaba una reduccion del
ndmero de foliculos pilosebaceos, con aspecto hipoplisico, sin infil-
trados inflamatorios, corroborando asi la hipdtesis de atriquia con-
génita (fig. 2).

El caso presentado se distingue por la precocidad de la cai-
da, todavia intrattero, con formacion de un tricobezoar que
condiciond el cuadro obstructivo.

En la atriquia congénita, el cabello suele ser normal al nacer.
Habitualmente empieza entre el primer y el sexto mes de vida
y no habiendo repoblacién posterior!3. Recientemente se ha
implicado en su patogénesis una mutacion del gen humano de
la calvicie, situado en la regién cromosémica 8p12089,

Se debe realizar el diagnéstico diferencial de este proceso con
la hipotricosis congénita y con las displasias ectodérmicas hi-
drética y anidrética, por lo general asociadas a otros defectos ec-
todérmicos!3. En algunos errores innatos del metabolismo,
como la fenilcetonuria, aciduria argininossuccinica e hiperli-
sinemia, el cabello es hipopigmentado, fragil y muchas veces
escasol?. Factores fisicos (radiaciones), endocrinos (hipo e hi-
pertiroidismo, hipopituitarismo, diabetes mellitus, etc.), medica-
mentosos (anticonceptivos, talio, colchicina, antineoplasicos, al-
tas dosis de vitamina A, heparina, etc.) y estrés son posibles
factores desencadenantes de alopecia; sin embargo, no se han
descrito como causas de atriquia congénita?.

En la literatura médica consultada hemos constatado que en
la mayoria de los casos de atriquia congénita, la caida del cabe-
llo es posnatal y no hemos encontrado ningiin caso en que la
caida prenatal originase la formacion de un tricobezoar.
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