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El ensayo con flunarizina en nuestro caso ofrecidé una
respuesta desde el inicio, abortando de forma rapida la
reaparicion de los episodios y consiguiendo un control com-
pleto de los ataques de MCA, como habia sido previamente
comunicado®. El perfil farmacolégico de la flunarizina
ofrece ventajas evidentes respecto al acido valproico para
esta patologia.

Por ello, ante un sindrome confusional agudo afebril
sin diagndstico claro, la realizacion al menos de analitica
con hemograma, bioquimica, iones; perfil metabdlico basico
con gasometria, lactico pirGvico y amonio; neuroimagen
(especialmente RM cerebral), EEG y estudio toxicologico es
inexcusable, pero a continuacion, sobre todo en casos reci-
divantes, quiza sea planteable el tratamiento ex juvantibus
con flunarizina, ante la sospecha de MCA, patologia de diag-
nostico de exclusion, para evitar el exceso de pruebas que
un caso asi plantea.
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Enfermedad de Cushing en la infancia
con presentacion atipica

Cushing’s disease in children with an atypical
form of presentation

Sr. Editor:

El sindrome de Cushing es una patologia poco frecuente en la
edad pediatrica producida por un exceso de glucocorticoi-
des de origen enddogeno o exdgeno'. Los sintomas clasicos
presentes en adultos (estrias rojo-vinosas, obesidad tron-
cular, debilidad muscular...) no suelen aparecer en nifos y
debemos sospechar este diagndstico en nifios y adolescentes
obesos que presenten un enlentecimiento de la velocidad de
crecimiento. La sospecha diagnostica no siempre es facil y
algunos pacientes acuden a revisiones durante anos hasta ser
diagnosticados?. Exponemos a continuacion un paciente que
presentd un estancamiento estatural asociado a una pérdida
de peso sin ninguna otra sintomatologia relevante.

Se trata de un varon de 16 anos remitido desde consultas
de gastroenterologia/psiquiatria infantil, donde realizaba

seguimiento desde los 11 afos por anorexia, para valora-
cion de enlentecimiento de la velocidad de crecimiento.
Refieren obesidad hasta los 11 afos y posteriormente dis-
minucion del peso hasta un p25 y descenso de la talla
hasta p<3 (fig. 1). Practicaba futbol en un equipo de
alto nivel y negaba consumo de farmacos o sustancias
anabolizantes.

En la exploracion fisica presentaba una talla de -2,4 DE,
con peso e IMC normal para su edad (-0,4 DE y +0,6 DE,
respectivamente) e hipertrofia de pantorrillas, con estadio
puberal de Tanner V y volumen testicular de 20 cc bilate-
ral. No presentaba otros estigmas tipicos del sindrome de
Cushing.

Se realizaron un hemograma y bioquimica, y un estudio
hormonal que incluyo la determinacion de hormonas tiroi-
deas, prolactinay factor de crecimiento similar a la insulina,
que informaron valores normales. También se realizd una
cortisoluria en orina de 24 h en dos muestras, con resul-
tados de 504 ug/24h (321 pg/m?) y 180 ug/24h (114,6
ng/m?). La cortisoluria en orina de 24 h es la primera prueba
que se debe realizar ante la sospecha de un sindrome de
Cushing y se consideran normales valores inferiores a 70
pg/m?/dia>4.
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Figura 1  Grafico de crecimiento elaborado a partir de los datos aportados.
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Figura 2

Se completo el cribado de la enfermedad administrando
1mg de dexametasona por via oral a las 23:00h, con
determinacion del cortisol plasmatico a las 8:00h del dia
siguiente, sin que se produjera una supresion de los niveles
plasmaticos. Ademas, se determiné el cortisol en plasma a
las 8:30h y a las 23:00 h, objetivandose la pérdida del ritmo
circadiano del cortisol (tabla 1).

Una vez realizado el diagnéstico del hipercortisolismo,
se determind el valor de la hormona corticotropina (ACTH)
basal en plasma, que estaba elevado y orientaba a la pre-
sencia de un sindrome de Cushing dependiente de ACTH
(valores superiores a 20ng/l confirman la dependencia)’.
Por Gltimo, para localizar la hiperproduccion del cortisol
se hizo una prueba de supresion con dosis alta de dexame-
tasona (administracion de 8 mg por via oral a las 23:00h),
resultando una supresion del cortisol plasmatico superior al
90% que sugeria el origen hipofisario de la enfermedad®®
(tabla 1).

En la RM craneal se objetivd la presencia de un microa-
denoma hipofisario (3 mm x 5mm). Con todos estos datos se
realizo el diagndstico de enfermedad de Cushing (fig. 2).

Tabla 1 Determinaciones de cortisol y ACTH basales y tras
la administracion de dexametasona a dosis de 1y 8 mg

Pruebas funcionales

Supresion con DXT 1 mg v.o. (23:00 h)

Cortisol Post-DXT (8:30h)
11,4 ng/dl
Ritmo circadiano
Cortisol Basal (8:30h) (23:00h)
9,2 ng/dl 7,6 pg/dl

Supresion con DXT 8 mg v.o. (23:00h)

Cortisol Basal (8:30h) Post-DXT (8:30h)
9,2 png/dl <1mg/dl

ACTH Basal (8:30h) Post-DXT (8:30h)
39,7ng/l 15ng/l

RM craneal: imagen ocupante de espacio en la silla turca compatible con microadenoma hipofisiario.

El sindrome de Cushing es poco frecuente en nifos y ado-
lescentes; solo el 10-15% de los casos se diagnostica en la
edad pediatrica®?. La causa mas frecuente de hiperproduc-
cion endogena de glucocorticoides es la presencia de un
microadenoma hipofisario productor de ACTH (enfermedad
de Cushing). Habitualmente, la enfermedad de Cushing se
presenta en ninos como un enlentecimiento de la velocidad
de crecimiento asociado a un aumento de la ganancia pon-
deral, y todo ello es secundario a una exposicion prolongada
a glucocorticoides. El retraso del crecimiento a menudo pre-
cede a otras manifestaciones y se debe a una disminucion de
la sintesis junto con una resistencia a IGF-12. Por otra parte,
los esteroides actUan directamente sobre las epifisis de los
huesos reduciendo el crecimiento. Por este motivo, cuando
se detecte un estancamiento estatural (con o sin pérdida de
peso), siempre se ha de contemplar la posibilidad de que
exista un exceso de glucocorticoides exdgeno o enddgeno.
Nuestro paciente presentaba un enlentecimiento de la velo-
cidad de crecimiento con una curva ponderal aplanada, sin
obesidad.

Para poder diagnosticar la presencia de un hipercor-
tisolismo es necesario realizar la determinacion seriada
del cortisol libre urinario y la confirmacion de la pérdida
del ritmo circadiano del cortisol plasmatico. Los crite-
rios diagnosticos en la poblacion pediatrica se basan en
estudios publicados en adultos y en datos comunicados
por el National Institute of Health*. Es indispensable ser
muy metddico en la realizacion de las pruebas comple-
mentarias dirigidas a establecer el diagndstico definitivo
con objeto de evitar la interpretacion inadecuada de los
resultados.
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Hiponatremia extrema sintomatica: ;cual
es el ritmo adecuado de correccion?

Severe symptomatic hyponatraemia: what is
the correct sodium correction rate?

Sr. Editor:

Se define hiponatremia como la disminucion del sodio
sérico por debajo de 130 mEq/l'. Se trata del trastorno
hidroelectrolitico mas frecuente (1% de los pacientes hospi-
talizados en EE. UU.) y puede ser debido a multiples causas,
que tradicionalmente se encuadran en tres grupos segun
la tonicidad plasmatica: hiponatremia isotonica, hiperténica
e hipotonica; esta Ultima, también llamada «hiponatremia
verdadera». Segun la volemia, la dividimos en euvolémica,
hipervolémica e hipovolémica. Las causas de cada una de
ellas sobrepasan el objetivo de este articulo y remitimos al
lector a la bibliografia®>.

Aunque existen multiples guias y protocolos acerca del
manejo terapéutico de la hiponatremia, no existe consenso
pleno en el tratamiento de la hiponatremia sintomatica
severa, independientemente de su causa’?2>7.

Si bien parece claro que se precisan soluciones hiper-
tonicas para la correccion del sodio en este tipo de
pacientes?>>%%9 el problema aparece al plantearse el ritmo
adecuado de reposiciéon, ya que un ritmo demasiado ele-
vado parece relacionarse con el desarrollo de mielindlisis
central pontina (CPM), cuadro neuroldgico grave?*% 1!, El
problema se acent(a si partimos de natremias extremada-
mente bajas que necesitan aportes de sodio muy elevados
para corregirse.

A partir de todos estos protocolos, se nos pueden plantear
las siguientes dudas al enfrentarnos a un paciente con con-
vulsiones debidas a una hiponatremia extrema: ;cual es el
ritmo inicial adecuado de reposicion?, ;cual es el momento
idoneo de finalizar la reposicion?, ;qué hacer si, a pesar
de alcanzar el ritmo maximo de reposicion, la clinica neu-
rolégica aun no ha cedido?, ;debemos emplear farmacos
clasicos anticonvulsivantes?, ;qué hacer si la clinica neuro-
logica remite con valores de natremia muy bajos?

Lactante de 38 dias de vida, sin antecedentes de interés
salvo parto a las 37 semanas de gestacion, peso al nacer
2.410 g y habito regurgitador, ingresado por bronquiolitis
con rechazo parcial de la alimentacion.

Al 5.° dia de su ingreso presenta episodio de 20 s
de duracion caracterizado por mirada perdida, hipertonia

de tronco y movimientos de pedaleo. A la exploracion, no
se aprecia empeoramiento respiratorio. Al tratarse de una
bronquiolitis leve VRS positiva no se solicitaron otras prue-
bas complementarias seglin protocolo del servicio. Desde
las 36 h previas se refiere cierta irritabilidad atribuida a las
dificultades respiratoria y de alimentacion. Diuresis no cuan-
tificada. Sin pérdida de peso. Ante la clinica neurologica se
solicita hemograma, hemocultivo, bioquimica, gasometria,
radiografia de tdrax, y citobioquimica y cultivo de liquido
cefalorraquideo. Se canaliza el acceso venoso y se inicia
antibioterapia empirica.

En las pruebas complementarias destaca hiponatremia de
93 mEq/l, osmolaridad plasmatica 204 mOsm/l, glucemia
209 mg/dl, sodio en orina 17 mEq/l (excesivamente elevado
para los niveles plasmaticos de sodio encontrados) y osmo-
laridad en orina 358 mOsm/l. Se decide tratar con bolo de
fenobarbital a 10mg/kg e inicio de reposicion de natre-
mia con bolos de 3ml/kg de CINa al 3% cada 30 min, con
monitorizacion analitica hasta desaparicion de las convul-
siones. Estas se repiten en 4 ocasiones en las siguientes
4 h, con caracteristicas similares y duracion de entre
2-3 min. Se logra remision de las convulsiones con natremia
de 110 mEq/l tras 4 bolos de CINa al 3%. Posteriormente, se
disminuye el ritmo de reposicion a 1 mEq/l/h hasta alcan-
zar natremia de 122 mEq/l. Por Ultimo, y ante la sospecha
de SIADH en el contexto de infeccion respiratoria, se realiza
restriccion de liquidos y correccion lenta hasta normonatre-
mia a las 72 h de iniciada la reposicion.

Otras determinaciones y pruebas complementarias, test
del sudor, perfil tiroideo, ACTH, cortisol, GH, ECG, ecografia
abdominal y cerebral, fueron normales. En el electroence-
falograma se observan ondas agudas y lentas de predominio
en hemisferio derecho que desaparecen evolutivamente y
en la resonancia magnética cerebral a los 6 meses de vida
no se observan alteraciones en la mielinizacion.

La paciente no presentd clinica neuroldgica desmielini-
zante tras la correccion de su hiponatremia.

En cuanto a las discrepancias encontradas en la literatura
a la hora de tratar la hiponatremia severa, nos encontramos
las siguientes.

La mayoria de los autores aconsejan tratamiento mas
urgente en natremias por debajo de 125 mEq/l debido al
riesgo neuroldgico (convulsiones, coma)'?, si bien otros
bajan este umbral hasta 120 mEq/l®. En nuestro caso, no
hay duda de la urgencia de la correccion.

En la mayoria de las ocasiones se aconseja elevar la
natremia hasta 120 o 125 mEq/l", si bien en algunas otras
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