Cartas al Editor

Una vez descartada en el niflo una infeccion connatal, la fiso-
nomia craneal y el comportamiento neurologico podrian hacer
pensar en una microcefalia vera3, pero en dicho cuadro no exis-
ten manifestaciones patologicas oculares. Creemos que nuestro
paciente claramente presenta un sindrome conocido hoy como
displasia coriorretiniana con microftalmia, microcefalia y retraso
mental (CDMMS)* con linfedema de dorso de pies, del que se
han publicado tanto casos de herencia autosomica recesival
como dominante’® y casos esporddicos®. Desde los primeros
8 casos pertenecientes a dos familias aportados por McKusick
et al en 1966! con microcefalia hereditaria y alteraciones ocula-
res, en la literatura médica se recogen no mas de 50 casos simi-
lares. La intensidad de la microcefalia es variable, pocas veces
tan grave como la de nuestro paciente. La displasia retiniana en
muchos casos, con microcornea, estd presente al nacimiento, y
no suele progresar’; consiste en areas de amplia degeneracion
pigmentaria, con zonas de atrofia o lesiones en forma de man-
chas redondeadas u ovaladas y pigmentacion peripapilar. Suelen
ser nifos retrasados, con cociente intelectual que puede ser in-
ferior a 65, hiperactivos, torpes motrizmente y con reflejos oste-
otendinosos vivos. En general no se observan alteraciones en la
TC craneal y el EEG suele ser normal. Los casos referidos con
epilepsia y/o alteraciones en el EEG son aislados!.

Los casos descritos con linfedema de pies suelen presentarse
como sindrome microcefalia-linfedema-alteraciones oculares?? y
en éstos el retraso mental menos importante y la microcefalia
menos intensa; sin embargo, los autores coinciden en pensar
que este sindrome y el sindrome CDMMS son asimilables, y se
trataria de expresiones clinicas variables de un mismo cuadro!®.
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Teratoma ovarico gigante:
un hallazgo casual

Sr. Editor:

Los tumores ovaricos son raros en la edad pediatrica, repre-
sentando el 1-5% de todos los tumores; el mas comun es el te-
ratoma quistico benigno (90-95% de ellos)!-2. Entre los terato-
mas, aunque poco frecuentes, también se encuentran formas
inmaduras (1-3%) y malignas (aproximadamente el 1%)35,

Habitualmente el teratoma se manifiesta cuando alcanza un
tamano considerable como masa, visible o palpable, con sinto-
mas compresivos o de forma aguda.

Se presenta el caso de una adolescente mujer de 14 anos con
menarquia 6 meses antes que acudia a valoracion ginecologica por
amenorrea en los Gltimos 3 meses. En la ecografia se apreciaba una
masa quistica de 20 cm, y destacaba en el momento de la valoracion
que la paciente se encontraba asintomdtica. La palpacion abdomi-
nal resultaba dificil por el sobrepeso de la paciente (IMC: 23,52 en
P-5-Pgy) sin poder determinar si existia alguna masa abdominal.

Se realizaron hemograma y bioquimica que fueron normales. En
la ecografia abdominal se apreciaba una formacioén quistica en me-
sohipogastrio de mas de 19 cm de didmetro mayor, con ecos y zonas
solidas en su interior, poco vascularizada, asi como dilatacion pielo-
calicial bilateral, siendo vejiga, Gtero y anexo izquierdo normales sin
poder determinar con seguridad la dependencia organica de la
masa.

Para completar el estudio se practicd una TC abdominopélvica en
la que se observaba desplazamiento de asas intestinales por una
gran masa, tras inyeccion de contraste se confirmo la formacion
quistica ya conocida con material de densidad calcio y grasa en su
interior (fig. 1), sin polos s6lidos compatible con teratoma quistico
posiblemente dependiente de anexo derecho, el cual no se identifi-
caba en la TC.

Las determinaciones de hormonas (FSH, LH, prolactina, SHBG,
T3y Ty, TSH estradiol, progesterona, testosterona y DHEA) y marca-
dores tumorales (CEA, alfafetoproteina, B-HCG) fueron normales.

El informe quirtrgico confirmo la existencia de un quiste ovarico
derecho de aproximadamente 30 X 30 cm con hydrops tubdrico
acompanante (fig. 2). La puncion del quiste permitié el drenaje de
un liquido amarillento transparente y facilit6 la extraccion de la
masa. Durante la intervencion se practico salpingooforectomia dere-
cha y se revisaron anexo izquierdo y Gtero sin presentar alteraciones
patologicas.

Tras el estudio anatomopatologico se clasific6 como teratoma
quistico maduro benigno o quiste dermoide.
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Figura 1. TC. Corte transversal con contraste: formacion
quistica beterogénea de gran tamarno con es-
caso material cdlcico (flecha) y abundante
contenido de densidad grasa en su interior.

Figura 2. Imagen intraoperatoria: gran quiste ovdrico de-
recho de unos 30 x 30 cm con paredes a ten-
sion e hydrops tubdrico acompanante.

Presentd una buena evolucién postoperatoria, encontrandose
asintomdtica hasta la fecha.

Los tumores ovdricos se presentan habitualmente en la prac-
tica clinica como una masa abdominal, causando sintomas com-
presivos (pesadez, pirosis, etc.), o como abdomen agudo tras
torsién, hemorragia o necrosis?®7, Sin embargo, no hay que ol-
vidar, dada la localizacion intraabdominal del ovario, que los
sintomas pueden ser tardios y retrasar por ello el diagnosticol.

Para el diagnostico la prueba mais utilizada es la ecografia,
dada su elevada sensibilidad e inocuidad. Sin embargo, no mas
de la mitad de los teratomas quisticos maduros presentan los ha-
llazgos tipicos de los mismos®: quiste anexial con foco ecogéni-
co y sombra acustica posterior, material sebdceo y/o piloso,
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siendo importante en los casos de duda completar el diagnosti-
co con TC o RM*8,

Los marcadores tumorales son de ayuda para el diagnostico
diferencial siendo la elevacion de la B-gonadotropina corionica
indicativa de coriocarcinoma, la de CA-125 de tumores ovaricos
epiteliales y la de a-fetoproteina de tumores de seno endodér-
micol.

Ademis de con otros tumores como cistadenofibroma o cisto-
adenoma ovirico es importante el diagnostico diferencial con
patologia uroldgica o linfatica, incluso con un embarazo ectopi-
co, sin olvidar la dificultad de distinguirlo de una apendicitis.

Tras diagnosticarlo la actitud terapéutica tradicional ha sido
la ooforectomia®, aunque actualmente se prefiere la quistectomia
para tumores de pequefo tamafo y de aparente benignidad®?.
Suele realizarse por via laparoscopica, reservando la laparotomia
para los tumores de gran tamano (como en este caso) o en los
que se sospeche malignidad?.

Aproximadamente el 10% de los quistes dermoides son bila-
terales>” a pesar de lo cual, si la ecografia preoperatoria y el
examen intraoperatorio contralateral son normales, no seria ne-
cesaria la biopsia contralateral, ya que solo el 1,1% ocultarfan un
teratoma®.

Una vez extirpado el teratoma se recomienda al menos un
seguimiento anual mediante pruebas de imagen, asi como el
seguimiento clinico hasta haber completado la pubertad.

Por ultimo, cabe destacar la importancia de sospechar este
tipo de tumores, principalmente en edades cercanas a la puber-
tad, ya que, aunque la mayoria se presentan con la sintomato-
logia descrita, un pequeno porcentaje puede permanecer asin-
tomdtico alcanzando un gran tamano antes de ser diagnosticado,
como ocurrid en el caso expuesto.
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Hepatitis colestasica
como manifestacion inicial
de escarlatina

Sr. Editor:

El estreptococo betahemolitico del grupo A puede producir
enfermedades superficiales (faringitis, otitis media e infecciones
cutdneas), y constituye la causa mas frecuente de faringoamig-
dalitis bacteriana en la infancia. Otras manifestaciones descritas
de la infeccion por este microorganismos incluyen: enfermeda-
des invasivas (meningitis, fascitis necrosante, sepsis, neumonia,
empiema, osteomielitis y artritis séptica); mediadas por toxinas
(escarlatina y sindrome de shock toxico estreptococico) y com-
plicaciones no supurativas (fiebre reumadtica, glomerulonefritis
aguda y artritis reactiva)l.

La escarlatina estd producida por el estreptococo de grupo A
productor de exotoxinas pirdgenas (SPE A, B y ©), asociada ge-
neralmente a faringoamigdalitis y mas infrecuentemente a im-
pétigo. Es una enfermedad en general autolimitada, caracteriza-
da por faringe hiperémica, lengua aframbuesada y exantema
eritematoso micropapular generalizado seguido de descamacion
de la piel. Existen en la literatura médica algunos casos de afec-

tacion hepatica asociada a escarlatina®>, aunque esta manifesta-
cion no suele incluirse en los textos de enfermedades infeccio-
sas pedidtricas.

Se trataba de un var6n de 2 anos de edad que fue remitido a la
unidad de gastroenterologia pediatrica para estudio por ictericia. La
historia familiar era negativa para hepatopatias o procesos infeccio-
sos recientes. Entre los antecedentes personales destacaba la exis-
tencia de dermatitis atopica con alergia alimentaria multiple. Dos
dias antes de la consulta presento fiebre, ictericia, anorexia, vomitos,
dolor abdominal c6lico y coluria. La fiebre cedi6 en 48 h. Examen fi-
sico: ictericia cutaneomucosa, hepatomegalia con borde hepitico a
4 cm, faringe hiperémica sin exudado y adenopatias multiples cer-
vicales. Presenta lesiones de dermatitis atopica generalizadas sin
exantema especifico identificable.

Las pruebas complementarias mostraron: GPT, 350 U/l (valores
normales [VN] 6-45 U/D; GOT, 298 U/1 (VN, 5-55 U/, GGT, 235 U/l
(VN, 5-32 U/D), bilirrubina total, 3,9 mg/dl (VN, 0,2-1 mg/dD); bilirru-
bina directa, 3,2 mg/dl; LDH, 727 U/l (VN, 150-500 U/D); fosfatasa
alcalina, 903 U/1 (VN, 145-420 U/D), colesterol total, 236 mg/dl (VN,
109-189 mg/dD; albamina 2,8 g/dl (VN, 3,9-5 g/dl). Hemograma y
coagulacion: normales. Serologia frente a virus de la hepatitis A, B
y C, citomegalovirus, VEB, Brucella, Chlamydia pneumoniae, VIH,
Mycoplasma pneumoniae y Coxiella burnetti: negativa. Alfa-1-anti-
tripsina sérica normal, inmunoglobulinas séricas normales y anti-
cuerpos no organoespecificos (antinucleares, anti-LKM, anti-AML cé-
lula parietal gastrica y antimitocondriales), negativos. Ecografia
abdominal: hepatomegalia difusa con vesicula biliar normal. Hemo-
cultivo: negativo. Frotis faringeo: deteccion rapida de antigeno es-
treptococico mediante ELISA: negativa; cultivo, abundantes colo-
nias de estreptococo betahemolitico de grupo A.

Se administré tratamiento con amoxicilina oral durante 10 dias de-
sapareciendo la ictericia en 7 dfas. A los 15 dias de iniciado el cua-
dro se detectd descamacion fina de la piel del tronco y pulpejo de
dedos. La bioquimica hepatica era normal 7 dias después de finali-
zar el tratamiento antibidtico (bilirrubina total 0,4 mg/dl, GOT
35 U/I, GPT 25 U/I, GGT, 10 U/D (fig. D).

Existen escasos casos publicados de hepatitis asociada a es-
carlatina®>, y se desconoce la frecuencia de dicha asociacion, ya
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Figura 1. Curso clinico y ana-
litico.
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