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Potential maleficence of predictive medicine
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Habitualmente, se acepta que la toma de decisiones clini-
cas con pacientes menores de edad inmaduros debe llevarse
a cabo de forma subrogada en funcion del «principio del
mejor interés». Por regla general, corresponde a los padres
o tutores legales establecer los contenidos de la beneficen-
cia para el nino, dada la ausencia de un sistema o escala
de valores claramente establecido en el menor inmaduro.
Ni los profesionales sanitarios, ni alin el Estado o los jueces,
deben intervenir en la determinacion del sistema de valores
del menor. Sin embargo, en aquellas circunstancias en que
las decisiones de sustitucion, a criterio del profesional, sean
claramente perjudiciales para los intereses del nifo, aquél
debera actuar como «defensor» de los intereses de este’.

El presente caso ilustra este tipo de conflictos y en él se
discute la conveniencia o no de realizar una prueba genética
pre-sintomatica en una menor.

Una nifia de 10 anos y 11 meses; se encuentra decla-
rada en desamparo por la Direccion General de Proteccion
del Menor y la Familia, y reside en un centro de acogida.
Su madre fue diagnosticada a los 27 afos de corea de
Huntington y en el momento actual presenta alteraciones
psiquiatricas y cognitivas importantes, por lo que no se la
considera capacitada para cuidar a la nina. El padre aban-
dond la familia algunos aios antes. Los cuidadores del centro
de acogida, incluidos la trabajadora social, la psicologa y
un jurista, solicitan el estudio genético de la menor con el
argumento de que si resultara negativo podria facilitar sus
posibilidades de adopcion. La nifa se encuentra asintoma-
tica en el momento de la consulta y, hasta hace unos meses,
habia permanecido en acogida por unos familiares que pos-
teriormente adujeron la imposibilidad de seguir haciéndose
cargo de ella.

La enfermedad de Huntington tiene un patron de heren-
cia autosémico dominante, por lo que la nifa tiene un 50%
de probabilidades de heredarla. En el momento actual no
existe ningun tipo de intervencion preventiva o terapéutica
sobre dicho cuadro, ni se puede afirmar en qué momento
se desarrollaria la enfermedad en el supuesto de que la

pequena hubiera heredado la mutacién genética responsa-
ble del trastorno?.

El posible beneficio tedrico de conocer el resultado del
test seria condicionado a un resultado negativo (50% de pro-
babilidades), que daria lugar a un hipotético incremento
de las posibilidades de adopcion. Sin embargo, la realiza-
cion del test sin su consentimiento vulneraria el principio de
autonomia que, por tratarse de una menor, debe ser celo-
samente protegido. La informacion derivada de los estudios
genéticos se considera especialmente «sensible» y es preciso
extremar las medidas dirigidas a preservar la intimidad y pri-
vacidad de las personas, protegiendo también su derecho a
«no saber» si esa fuera su voluntad?.

Por otra parte, un resultado positivo podria conllevar
consecuencias muy negativas tanto desde el punto de vista
psiquico como social para la menor en nuestro caso, o el
sujeto de estudio en general, lo que ya generd un intenso
debate ético al inicio y con el desarrollo de las técnicas de
diagndstico genético y molecular, que culminé en las corres-
pondientes recomendaciones por parte de las sociedades
cientificas implicadas*>.

En este tipo de situaciones, la proteccion de deter-
minados valores, como la intimidad, la privacidad, la
confidencialidad y el respeto a la autonomia de las personas
han de prevalecer sobre un posible, pero incierto y margi-
nal, efecto beneficioso. Por tanto, en las circunstancias a
las que se refiere el presente caso, una actuacion prudente
y recomendable deberia incluir en la medida de lo posible
alguno/s los siguientes pasos:

- Diferir la prueba genética por el momento, incluyendo a
la nifa en un programa de adopcion en el que los posi-
bles adoptantes sean informados de las probabilidades
que tiene de desarrollar la enfermedad y seguir sumi-
nistrandole los apoyos psicologicos apropiados a su edad
y madurez, ofreciéndole solo la informacion que ella
demande, siempre adaptada a su nivel y capacidad de
comprension.

- Revaluar la situacion de la familia que la tuvo en aco-
gida previamente, de cara a conocer las motivaciones
de su cambio de actitud y proporcionarles una informa-
cion real y objetiva acerca de la enfermedad y de la
situacion de la nifa, para descartar probables prejui-
cios o temores fundados en una informacion parcial o
sesgada.
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- Replantearse la posibilidad de la prueba genética si la
paciente inicia sintomatologia compatible que haga nece-
sario un diagndstico preciso, o bien si ella misma lo
demanda cuando sea mayor de edad o presente madurez
suficiente a criterio de los profesionales que la atienden,
previo consentimiento informado y apoyo psicoldgico
apropiado®.
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Sarcoma de Kaposi iatrogénico con
afectacion cutanea exclusiva

latrogenic Kaposi’s sarcoma with exclusive
skin involvement

Sr. Editor:

El sarcoma de Kaposi (SK), descrito por Moritz Kaposi en
1872, es una neoplasia vascular multifocal, asociada a la
infeccion por el virus del herpes humano del tipo 8 (VHHS),
con 4 variantes (clasica, endémica, epidémica y iatrogénica
o asociada a la inmunosupresién)2. La variante iatrogé-
nica es rara en la edad pediatrica, lo que dificulta su
abordaje.

Presentamos el caso de una adolescente de 12 anos,
de raza negra, ingresada con un cuadro de fallo mul-
tiorganico. La biopsia renal sugeria nefritis lUpica. Inicid
tratamiento de sustitucion renal e inmunosupresora, con
dosis altas de metilprednisolona y posteriormente con pred-
nisolona. Se administr6 una vez por semana rituximab
durante un mes y un ciclo mensual de ciclofosfamida durante
4 meses.

Tres meses después de la admision, se observaron a nivel
de los miembros inferiores 5 lesiones cutaneas papulonodu-
lares de coloracidon marrdn y, posteriormente, 2 lesiones en
la hemicara derecha (fig. 1). No presentaba otras alteracio-
nes en exploracion fisica.

En la biopsia cutanea se observo proliferacion neoplasica
fusocelular con diferenciacion vascular (CD31*) y caracte-
risticas morfologicas de SK (hendiduras vasculares rodeadas
de células fusiformes con nlcleos grandes e hipercroma-
ticos). El estudio inmunohistoquimico fue positivo para el
VHHS (fig. 2). Ademas, la amplificacion del ADN del VHH8
fue positiva en sangre. Se excluyo la infeccion por el
virus de la inmunodeficiencia humana y la ecografia abdo-

minal y tomografia computarizada toracica no revelaron
alteraciones.

Se establecio el diagnostico de SK con afectacion cutanea
exclusiva de probable etiologia iatrogénica. La estrategia
terapéutica incluyo la reduccion gradual de la inmunosu-
presion y el uso de imiquimod tépico.

Un afo después de la reduccion de la inmunosupresion
las lesiones se encuentran en regresion completa.

El SK iatrogénico se ha descrito de forma creciente en
poblaciones adultas?3. En la edad pediatrica se han rela-
tado pocos casos asociados al trasplante renal, hepatico y
de médula osea*”’.

Su frecuencia varia en diferentes areas geograficas, evi-
denciando la importancia de factores étnicos y ambientales.
Predomina en paises en vias de desarrollo, pudiendo estar
asociada a una mayor prevalencia de infeccion por el
VHHS. Los factores genéticos parecen determinantes dada
su mayor incidencia en poblaciones «no blancas» en una
misma area'28.

La mayoria de los casos se manifiesta por la presencia de
papulas cutaneas violaceas, pero la presentacion puede ser

Figura 1
cha.

Lesion cutanea papulonodular en la hemicara dere-
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