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presentacion (en nuestro caso la madre de la paciente
aun no habia sido diagnosticada) como en el prondstico,
hacen que su manejo requiera a menudo una valoracion
por parte de centros especializados. Las relaciones entre
el genotipo-fenotipo son complejas. Estudios de familias
con MCH han demostrado la presencia de variabilidad cli-
nica entre individuos con la misma mutacion detectandose
sintomas leves en un familiar y un inicio precoz de la enfer-
medad en otro, lo que complica el consejo genético en esta
enfermedad'®.
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Perforacion gastrica en paciente con
neuropatia motora

Gastric perforation in a patient with motor
neuropathy

Sr. Editor:

La perforacion gastrica es muy rara en la edad pediatrica,
especialmente fuera del periodo neonatal'~3, y constituye
un cuadro grave que precisa intervencion quirdrgica urgente
debido a su elevada mortalidad. Presentamos el caso de una
nina de 6 anos afectada de una enfermedad neuromuscular,
una atrofia muscular espinal congénita distal que desarro-
L6 un compromiso respiratorio grave a causa de una rotura
gastrica en el contexto de un cuadro de vomitos.

Nifa de 6 anos que comienza en las horas previas a su
ingreso con dolor abdominal, vomitos y anorexia. Tras una
mejoria parcial y coincidiendo con la ingesta de alimento,
sufre un empeoramiento del estado general, distension
abdominal aguda y un vdmito alimentario, por lo que es lle-
vada al servicio de urgencias. Previamente habia recibido
tratamiento con ibuprofeno durante 4 dias a dosis adecua-
das, junto con salbutamol y budesonida inhalados por cuadro
de bronquitis aguda. En los antecedentes personales de
la paciente destacan: artrogriposis congénita de miembros
inferiores, hipotonia paralitica y debilidad muscular genera-
lizada. Los estudios neurofisioldgicos periféricos y la biopsia
muscular fueron compatibles con una atrofia muscular espi-

nal distal y recientemente se ha encontrado la mutacion
responsable en el gen TRPV4 (c.805C>T) localizado en el
cromosoma 12 (12q21-q24)*, transmitida de forma autoso-
mica dominante. Junto a ello la paciente presenta escoliosis
dorsal, retraso madurativo leve-moderado y cuadros respira-
torios de repeticion de gravedad variable que condicionaron
la realizacion de traqueostomia a los 18 meses de vida.
Ambos progenitores tenian historia previa de Ulcera péptica
y la madre presenta una forma de atrofia muscular espinal
con afectacion predominantemente escapulo-peroneal con
la misma mutacion genética que la nifa.

A su llegada al hospital presenta pérdida de conscien-
cia, objetivandose parada respiratoria. Se inician maniobras
de reanimacion, incluida intubacion endotraqueal. Se tras-
lada a la unidad de cuidados intensivos pediatricos tras la
estabilizacion inicial. A la exploracion fisica presenta pre-
sion arterial de 70/30 mmHg, frecuencia cardiaca 180 lpm,
bajo los efectos de relajacion muscular, pupilas pequeias
isocoricas y normorreactivas e hiperemia conjuntival bila-
teral. Mucosa oral seca y ojos hundidos. Se observa ligera
cianosis central, frialdad distal y pulsos periféricos no palpa-
bles. En la auscultacion cardiopulmonar los tonos cardiacos
son normales y destaca una marcada hipoventilacion en el
hemitorax izquierdo. El abdomen se encuentra muy dis-
tendido y no depresible a la palpacion. Deformidades de
miembros inferiores con rigidez articular.

El hemograma muestra leucocitosis 35.500/pl con neu-
trofilia (86,3%), serie roja y plaquetas normales. lones en
rango normal y PCR 21,2 mg/l. Estudio de coagulacion: TP
54,4% TTPa ratio 1,3. Se realiza una radiografia de abdomen
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Figura1 Extensa rotura gastrica en fundus observando salida
de sonda nasogastrica.

que muestra signos de neumoperitoneo masivo. Se procede
a laparotomia exploradora urgente que revela una perfora-
cion gastrica de 5-6 cm de diametro localizada en fundus. Se
practica reseccion de los bordes de la perforacion y cierre
con sutura mecanica (fig. 1). El examen histoldgico mues-
tra cambios degenerativos de la capa muscular lisa y fibrosis
extensa en todas sus capas (fig. 2).

Después de la intervencion la paciente presenta cli-
nica compatible con shock séptico del que se recupera
progresivamente, aunque con complicaciones respiratorias,
precisando nueva tragueostomia.

La perforacién gastrica en nifos es infrecuente. Aun-
que se han propuesto algunos factores etiologicos, en la
mayoria de los casos la etiologia en nifos sigue siendo des-
conocida. Las perforaciones gastricas pueden originarse por
alteraciones no traumaticas de la mucosa gastrica, tales
como Ulcera®>%, gastritis eosinofilica, vélvulo® e infeccio-
nes. Entre las causas traumaticas se han recogido casos
debidos a maniobras de RCP y Heimlich?, cuerpos extrafos?,

Figura 2 A) Hematoxilina-eosina; cambios degenerativos en
la capa muscular lisa (miocitélisis y picnosis). B) Tricromico de
Masson; gruesas bandas de tejido conectivo fibroso entre las
fibras musculares lisas.

iatrogénicas tras cirugia® y traumatismo. El término perfora-
cion gastrica espontanea se utiliza para referirse a aquellas
de causa desconocida y las relacionadas con una presion
intraluminal excesiva, descritas en nifios con paralisis cere-
bral y retraso mental®, exacerbaciéon del asma y en otras
causas de distension gastrica aguda.

Los sintomas mas frecuentes en la perforacion gas-
trica son dolor abdominal y dificultad respiratoria debido
a compresion abdominal. Entre los signos destacan vomi-
tos, distension abdominal, irritacion peritoneal, enfisema
subcutaneo, insuficiencia respiratoria y signos de sepsis y
shock.

El tratamiento debe incluir la estabilizacion inicial del
paciente y administracion de liquidos y antibioterapia de
amplio espectro hasta el momento de la cirugia que con-
sistira en cierre primario de la perforacion siempre que
sea posible. El retraso en el diagndstico y la repara-
cion quirtrgica determinan un importante aumento en la
morbimortalidad®®. Tras la intervencién habra que prestar
especial atencion a las posibles complicaciones que puedan
aparecer como shock séptico o alteraciones hidroelectroli-
ticas.

Aunque desconocemos la causa exacta de la perforacion
gastrica en la paciente presentada, existen ciertos facto-
res predisponentes de rotura gastrica descritos por otros
autores, como son las frecuentes manifestaciones gastroin-
testinales presentes en las enfermedades neurologicas, tales
como distensidn o alteraciones del vaciamiento gastrico', y
una posible malposicion del estdmago debida a la escoliosis’.
Otro dato que se debe tener en cuenta serian las alteracio-
nes histologicas de la pared gastrica de nuestra paciente, en
la que se observa fibrosis extensa en la capa de musculo liso,
que ya habia sido descrito por Abadir® en un nifio con una
perforacion gastrica espontanea. Aunque el uso de antiin-
flamatorios no esteroideos se asocia con ulceraciones de la
mucosa gastrica, la ausencia de signos inflamatorios, la loca-
lizacion y la extension de la perforacion hacen poco probable
que su administracion haya desempefiado papel relevante en
la paciente.
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Paralisis de extremidad inferior como
forma de presentaciéon de neuroblastoma
abdominal

Lower extremity paralysis as a sign of the
onset of neuroblastoma

Sr. Editor:

Los signos de lesion medular pueden ser dificiles de detectar
durante los primeros afnos de vida. Se presenta el caso de
un lactante con paralisis flacida de la extremidad inferior de
causa infrecuente.

Lactante de 3 meses que consulta en urgencias por equi-
mosis cutanea en el hemiabdomen izquierdo, tumefaccion
de la zona inguinal izquierda y postura antialgica de la
extremidad inferior ipsolateral. No refieren traumatismo ni
fiebre. Previamente se descart6 el diagndstico de hernia
inguinal izquierda ecografica y clinicamente. Antecedentes
personales: embarazo con intolerancia a los hidratos de car-
bono, ecografias prenatales normales, cesarea en la semana
38 por no progresion y macrosomia fetal (PRN=4.500g).
Exploracion fisica: edema, induracion y dolor a la palpacion
de la zona inguinal izquierda y raiz de la extremidad; pierna
izquierda en posicion de abduccion y rotacion externa; movi-
lidad espontanea pero claramente disminuida respecto a
la contralateral; pie izquierdo caido (fig. 1); sin asime-
tria de pliegues; movilidad completa de ambas caderas.
Radiografia de caderas: normal. Ecografia de cadera e
inguinal: dos adenopatias inguinales de 6 mm de diame-
tro e importante aumento de partes blandas con zonas
hipoecoicas que sugieren celulitis; sin signos de derrame
articular en la cadera; estudio Doppler venoso normal. Ana-
lisis de sangre: leucocitos (13,58 x 10°/1), linfocitos (63%),
hemoglobina 12,4g/dl, plaquetas 779 x 10°/1; coagulacién
normal; PCR 0,9 mg/dl. Con el diagnostico de sospecha de
celulitis inguinal se pauta tratamiento antibiotico ambu-
latorio con amoxicilina-clavulanico a 100 mg/kg/dia. Una
semana después consulta de nuevo: la zona esta empas-
tada, persistiendo equimosis leve. La cadera izquierda esta
en flexion y rotacion interna y presenta movilizacion pasiva
limitada a la rotacion externa. El pie izquierdo continla
caido. Reflejo osteotendinoso izquierdo ausente e irritabili-
dad con la manipulacion (;disestesias?). En la fosa iliaca y el

flanco izquierdos se palpa una masa dura y dolorosa. Se rea-
liza una RM abdominopélvica, donde se identifica una gran
masa solida retroperitoneal situada en la linea media, que
se extiende hacia la pelvis (fig. 2). Se realiza una gammagra-
fia con MIBG, que objetiva gran captacion del radiotrazador
en la masa. Tras la biopsia, la anatomia patologica confirma
el diagnostico de neuroblastoma indiferenciado. La biopsia
de médula 6sea muestra infiltracion metastasica menor del
10%. Con el diagnostico final de neuroblastoma estadio 1VS
con neuropatia de segunda motoneurona se comienza el tra-
tamiento médico. Tras dos ciclos iniciales de quimioterapia
(carboplatino + etopodsido) precisa dos ciclos mas (cispla-
tino, adriamicina, actinomicina y vincristina) y tras ellos se
realiza la reseccion quirirgica. La histologia confirma focos
de neuroblastoma con permeacion linfatica, necrosis masiva
y calcificacion distrofica. En la RM postratamiento la masa
se ha reducido en gran medida (medidas: 20 x 8 x 20 mm).
En la MIBG no existe captacion patologica. Se decide obser-
vacion y seguimiento. Desde el punto de vista neuroldgico
la movilidad y fuerza global del pie han mejorado, aunque
continuta con el pie caido. Realiza fisioterapia y tratamiento
ortopédico con una ortesis.

Ante una masa localizada en la zona inguinal, el diag-
nostico diferencial incluye la hernia inguinal, celulitis,
infeccion osteoarticular, artritis reactiva, las neoplasias
y malformaciones venosas. La sintomatologia neurologica
(limitacion de la movilidad, pie caido...) podria deberse

Figura 1

Pie caido en extremidad inferior izquierda.


mailto:irenerubiogomez@hotmail.com
dx.doi.org/10.1016/j.anpedi.2011.03.014

	Perforacin gastrica en paciente con neuropatia motora
	Bibliografía


