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Figura2 Endoscopia digestiva. Presencia a nivel gastrico de 3
tumoraciones con crater central, ulcerado, rodeadas de mucosa
macroscopicamente normal.

tocolo LMB 89 grupo B (COPADM) con desaparicion de la
sintomatologia y normalizacion las alteraciones analiticas.
Actualmente, asintomatico y libre de enfermedad a los 36
meses de seguimiento.

La enfermedad de Castleman es una entidad infre-
cuente en pediatria. Se han descrito 86 casos con edades
comprendidas entre los 2 meses y los 17 anos, con predomi-
nio de sexo femenino.

La forma multicéntrica es excepcional en la edad
pediatrica. Se suele corresponder con el tipo histoldgico
plasmo-celular, siendo ocasional el mixto o hialino-vascular.

La asociacion con linfoma no Hodgkin ocurre en un 20-
25% de los casos en la forma multicéntrica. Son escasos los
casos descritos en la literatura en nifos.

La quimioterapia constituye una opcion terapéutica
en formas multicéntricas. El régimen mas usado incluye
ciclofosfamida, vincristina, prednisona y doxorrubicina,
consiguiéndose tasas de remision del 55%. A diferencia de
los adultos, en nifios mejor pronostico.

Considerar a la enfermedad de Castleman en el diag-
nostico diferencial de poliadenopatias por su asociacion a
enfermedad maligna e implicaciones pronosticas.
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Respuesta a la flunarizina en un
preescolar con migrafa confusional

Flunarizine response in a pre-school child
with confusional migraine

Sr. Editor:

La migrana confusional aguda (MCA) es una rara forma de
presentacion de la migrafa en la infancia®?. Se describe

como ataques recurrentes de letargia confusional con sin-
tomas de desorientacion, somnolencia y agitacion, seguidos
o no de cefalea y amnesia de lo ocurrido. Su duracion
media es de 6 h, con recuperacion completa entre los epi-
sodios. A menudo existe el antecedente de un traumatismo
craneal menor y casi siempre antecedentes familiares de
migrafia’™*. La frecuencia de esta forma de presentacion es
del 0,04% en las series de migrafa en la edad pediatrica?>.
Se publican fundamentalmente casos esporadicos, por lo
que no existen estudios prospectivos sobre su manejo. Su
diagnostico se basa en la sintomatologia, los antecedentes
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familiares de migrana y la exclusién de otras enfermedades
que cursan con episodios confusionales recidivantes y/o de
disminucion recurrente del nivel de consciencia. Presenta-
mos nuestra experiencia en un nino de 4 anos con crisis de
letargia'y confusion repetidos a lo largo de dos meses, tras un
traumatismo craneal menor, con antecedentes de migrana
materna, que respondioé al tratamiento con flunarizina.

Se trata de un nino de 4 afos que acude al servicio de
urgencias por somnolencia mantenida de unas 2 h de evo-
lucion, que se prolongan durante el ingreso en observacion
hasta unas 6 h. En la mafana del dia anterior (20 horas antes)
habia sufrido un traumatismo craneal por caida al suelo sin
pérdida de consciencia. No asociaba cefalea, fiebre, vomi-
tos ni otros sintomas. Sus padres negaban la posibilidad de
ingesta de farmacos o toxicos y nunca antes habia presen-
tado estos sintomas. Referia antecedentes de retraso en la
adquisicion del lenguaje de predominio en vertiente expre-
siva y antecedentes familiares de migrafa en la madre,
quien precisaba de tratamiento preventivo.

En la exploracion fisica, no se evidenciaban signos de
traumatismo craneoencefalico, destacando una tendencia al
suefo (escala de Glasgow de 14 puntos) con apertura ocular
a la voz y ausencia de signos meningeos. Asociaba un estado
confusional con cierta agitacion. Tendencia al torticolis con
desviacion distonica cefalica ligeramente hacia atras y hacia
la derecha, hiporreflexia generalizada y marcha inestable
ataxica con aumento de la base de sustentacion. Pupilas
isocoricas reactivas, pares craneales, fuerza y sensibilidad
normales en todo momento. Las pruebas complementarias
iniciales incluyeron radiografia y TC de craneo, analitica
de sangre con hemograma, bioquimica basica con amino-
transferasas, amonio, equilibrio acido-base, GAP ibnico y
osmolar, toxicos en orina y puncion lumbar para citoqui-
mica y virologia por PCR a herpesvirus y enterovirus, que
fueron normales. Se inici6 tratamiento con aciclovir por
via intravenosa ante la posibilidad de que se tratara de
una encefalitis herpética de comienzo atipico. Por la
manana estaba asintomatico tras el suefio nocturno.

Durante el ingreso presentd 4 episodios similares
en 15 dias caracterizados por somnolencia, agitacion con-
fusional, sensacion de desequilibrio junto con torticolis,
cefalea leve y enrojecimiento facial. Estos episodios apare-
cieron en vigilia con predominio vespertino, tras los cuales
presentaba vomitos seguidos de somnolencia posterior de
unas 5 h de duracion con recuperacion completa. En alguna
ocasion asociaba sensacion vertiginosa.

Entre los examenes complementarios diferidos se realizd
EEG con privacion de suefo, una segunda puncion lumbar
con estudio de bandas oligoclonales y medicion de la pre-
sion del LCR, una RM cerebral y medular con contraste,
serologia infecciosa y cultivos tanto de sangre como de LCR
y fondo de ojo, obteniéndose en todas ellas un resultado
normal. Asimismo, se midieron el pH, anion GAP, amonio,
lactico, pirGvico, aminoacidos en sangre y acidos organicos
en orina durante un episodio critico, resultando todo nor-
mal. El paciente prosiguié presentando en el mes siguiente
hasta 3 episodios mas de caracteristicas similares. Los ante-
cedentes, tanto personales (TCE previo), como familiares
(madre migranosa), asi como los sintomas vertiginosos y la
torticolis asociada apuntaron al diagnostico de MCA.

Con dicha sospecha se inicia tratamiento con flunarizina
en dosis nocturna de 5mg, objetivandose una excelente

respuesta desde el inicio del tratamiento y el cese de los
episodios como en casos previamente publicados*. La flu-
narizina se mantuvo durante 6 meses con buena eficacia y
tolerancia. Tras 12 meses de seguimiento no ha vuelto a pre-
sentar episodios de disminucion del nivel de consciencia y
solo ha presentado escasos episodios de cefalea migranosa.

Dentro de los sindromes periddicos de la infancia relacio-
nados con la migraia se admiten en la segunda clasificacion
internacional de cefaleas® de 2004 el vértigo paroxistico
benigno, la migrana abdominal, los vomitos ciclicos y el
torticolis paroxistico benigno. La MCA, aunque no esta
incluida en dicha clasificacion, viene siendo reconocida
desde su primera descripcion, en 1970', como un cuadro
de escasa incidencia relacionado con la migrana y de evolu-
cion a la forma clasica de esta. Se trata de una preocupante
forma de presentacion con un paciente confuso y obnubilado
durante horas, no siempre seguido de cefalalgia.

En nuestro paciente los episodios se repitieron en el
tiempo, hasta en 11 ocasiones durante 2 meses. En alguno
de los episodios asociaba torticolis con tendencia a la des-
viacion lateroposterior de la cabeza. En otros manifestaba
sensacion de vértigo y enrojecimiento facial. La resolucion
completa entre las crisis, junto a los antecedentes familia-
res y la asociacion a vértigo y torticolis, nos hizo pensar en
la MCA.

Al no existir criterios diagndsticos, se debe proceder
a descartar otras patologias posibles, como alteraciones
postraumaticas o neoplasicas, sindromes metabdlicos o
infecciosos y alteraciones comiciales no convulsivas. Otras
entidades con hipersomnia, como la narcolepsia o los diver-
sos tipos de hipersomnia recurrente, se diferencian de la
clinica descrita para la MCA.

Con respecto a los antecedentes personales, como ya
hemos senalado para nuestro paciente, un traumatismo cra-
neal leve previo esta presente hasta en un tercio de los
casos de MCA. Parece ser que dicho antecedente personal
solo actla como factor desencadenante en individuos pre-
dispuestos, comportandose como un mecanismo detonante
sobre un cerebro predispuesto con labilidad vasomotora’.
Han sido publicados 2 casos de MCA con alteracion de las
pruebas de imagen (angio-RM y SPECT cerebral) durante la
crisis aguda. Uno de los casos corresponde a una nifa de
10 afios que en la angio-RM presentaba una reduccion
del flujo en el territorio de la arteria cerebral media y
posterior?; el otro caso corresponde a un nifio de 7 afos en
el que la SPECT cerebral mostraba una reduccion del flujo
sanguineo en la regién posterior del esplenio cerebral®.

En cuanto a los antecedentes familiares, del 77 al 100%
de los ninos que presentan un episodio de MCA posee historia
familiar de migrafia?, principalmente por la rama materna.
Este aspecto parece especialmente relevante en los casos
publicados de MCAZ#4. También se ha relacionado clinica y
fisiopatologicamente con la amnesia global transitoria™.

Respecto de los farmacos utilizados durante la cri-
sis aguda, hay que resaltar que los antiinflamatorios no
esteroideos no suelen ser efectivos. Se ha comunicado
recientemente la eficacia del acido valproico en la fase
aguda®8. La sintomatologia invalidante hace que en la mayo-
ria de los casos haya indicacion de iniciar tratamiento
preventivo de mantenimiento. Existen suficientes evidencias
para el empleo preventivo de la flunarizina en la migrana
infantil''-13,
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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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