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Figura  2  Radiografía  de  tórax:  imagen  de  mayor  densidad

radiológica,  redondeada,  bien delimitada,  en  el hemitórax

izquierdo  sin  calcificaciones  en  su  interior  y  sin  anomalías

aparentes  de  las  estructuras  óseas  adyacentes.  Fractura  de  cla-

vícula  izquierda  con  formación  de  callo  óseo.

racoscopia,  técnica  menos  cruenta  y mejor  aceptada  que  la
toracotomía.

El  pronóstico  de  las  malformaciones  broncopulmonares
depende  del  tamaño,  la  localización  y la aparición  de com-
plicaciones.  La  RM  prenatal  mejora  el  diagnóstico  y  ayuda  a
la  planificación  de  una  terapia  relacionada  con su  evolución
sin  sustituir  a  la ecografía  en la  detección  y  seguimiento.
En  la  mayoría  de  los casos,  el  quiste  broncogénico  no  pro-
duce  clínica  al nacimiento.  El  momento  más  adecuado  para
su  extirpación  no  está  claro,  debiéndose  hacer  un  balance
entre  el  riesgo  de  una  intervención  quirúrgica  precoz  y el
beneficio  de  evitar  posibles  complicaciones  y  favorecer  un
correcto  desarrollo  pulmonar.
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Del intestino al cerebro. .  .,
pasando por el torrente
sanguíneo

From gut  to  brain. .  ., passing through the
blood  stream

Sr. Editor:

Haciendo  analogía  al  famoso  artículo  «Gluten  sensitivity:
From  gut  to  brain»

1, el  cual  habla  de  las  manifestaciones
neurológicas  de  la  enfermedad  celiaca  y de  la  «sensibilidad

al gluten¨», deseamos  publicar  una  nota  acerca de  raras
manifestaciones  hematológicas  de la enfermedad  celiaca  y
lanzar  la hipótesis  de  que  estas  también  puedan  presentarse
en los  pacientes  con  sensibilidad  al  gluten.

La  manifestación  hematológica  más  frecuente  de  la
enfermedad  celiaca  es la anemia  (por  déficit  de hierro,  de
ácido  fólico  o  de vitamina  B12). Otras  manifestaciones  posi-
bles  son  la  leucopenia  y  o la  trombocitopenia;  la  primera  se
postula  de origen  carencial  y  la  segunda  por  autoinmunidad.

Recientemente,  se ha descrito  asociación  con manifes-
taciones  hematológicas  raras,  en especial  con la  aplasia
medular  (10  casos  descritos  en  la  literatura,  2  de  ellos
en niños)2-4.  Otros  cuadros  hematológicos  que  se han  visto
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vinculados  son  la  eritroblastopenia  inmune5 y la tromboci-
topenia  inmune  (PTI),  tanto  en su forma  aguda  como  en  su
forma  crónica6.

La  evolución  de  estas  alteraciones  hematológicas  con  la
dieta  sin gluten  es variable.  En  algunos  casos  de aplasia
medular,  los pacientes  ya  seguían  la  dieta  antes  de  presen-
tar  la  afectación  hematológica4.  No  obstante,  algunos  datos
indican  que  la  respuesta  puede  depender  del  tiempo  que  el
individuo  ha  estado  expuesto  al  gluten3.

La  sensibilidad  al  gluten  (también  llamada  sensibilidad  al
gluten  no  celiaca)  es un  cuadro  recientemente  descrito  en  el
cual  el  individuo  presenta  clínica  variable  (gastrointestinal,
neurológica,  psiquiátrica,  dermatológica.  .  .)  que,  aún  siendo
negativas  las  pruebas  habituales  de  cribado  de  enfermedad
celiaca  (antitransglutaminasa  tisular  negativa  y  biopsia  duo-
denal  sin  atrofia  vellositaria),  responde  al tratamiento  con
dieta  sin  gluten7.  Aunque  existe  controversia,  estos  indivi-
duos  podrían  tener  mayor  incidencia  de  otras  enfermedades
autoinmunes,  al  igual  que  ocurre  en  la  enfermedad  celiaca8.
La  prevalencia  de  la  sensibilidad  al  gluten  se estima  en  un
6%  de la población9 frente  al 1% de  la enfermedad  celiaca.

El  cribado  de  enfermedad  celiaca  se realiza  de  forma
rutinaria  en enfermedades  autoinmunes  o  síndromes  que
se  asocian  a  la  misma  (DM  tipo  1, tiroiditis  autoinmune,
síndrome  de  Down. .  .). Se lleva  a cabo mediante  la determi-
nación  de  anticuerpos  antitransglutaminasa  tisular.  Dichos
anticuerpos  guardan  relación  con  el  grado  de  atrofia  vellosi-
taria  intestinal  y  son muy  poco  sensibles  para  lesiones  leves
de  la  mucosa  (Marsh  1-2)  o  para  manifestaciones  extradi-
gestivas,  tales  como la  neuropatía  periférica  o  la  ataxia  por
gluten1,7.

La  aplasia  medular,  entendiendo  como  tal  la  forma  idio-
pática,  adquirida  y grave,  es una  enfermedad  rara  en  la
infancia  (2-6/millón  habitante/año) que  cursa  con  panci-
topenia  secundaria  a hipoplasia  o  aplasia  medular  que  se
postula  de  origen  autoinmune  (por  acción  de  linfocitos  T
citotóxicos)10.

La  asociación  entre  enfermedad  celiaca  y  estas  raras
manifestaciones  hematológicas  es altamente  ignorada.  De
pensar  en  ella,  el  cribado  de  enfermedad  celiaca  se rea-
lizaría  igualmente  mediante  determinación  de  anticuerpos
antitransglutaminasa  tisular,  que,  especialmente  en el  caso
de  la aplasia  medular,  dada  la linfopenia  que  presentan  los
pacientes,  tendría  un  valor  limitado.  La  biopsia  intestinal  en
estos  casos  sería  problemática  debido  a  la trombocitopenia.

Si  hipotetizamos  además  que  no  solo  la  enfermedad
celiaca,  sino  también  la sensibilidad  al gluten,  con su
elevada  prevalencia,  podría  estar  relacionada  con  tales  cua-
dros,  ninguna  de  las  2  pruebas  citadas  anteriormente  tendría
valor.

Quizá,  en  este  contexto,  cabría  realizarse  el  estudio  de
susceptibilidad  genética  a la enfermedad  celiaca.  El  99%  de
los  celiacos  presentan  HLA  de  clase  ii DQ2  o  DQ8  (y muy
pocos  DQ7)1. En  la  población  general,  estos  mismos  alelos
están  presentes  en el  30-40%7,  mientras  que  en  los pacien-
tes  con  sensibilidad  al  gluten  la  prevalencia  es del 50%9.
Esta  prueba  tiene,  por tanto,  un alto  valor  predictivo  nega-
tivo  para  excluir  enfermedad  celiaca  y  no así  para  excluir
sensibilidad  al  gluten.

En nuestra  experiencia  como  gastroenterólogos  pediá-
tricos  las  únicas  manifestaciones  hematológicas  que  hemos
encontrado  en pacientes  celiacos  han  sido  la anemia  (en

ocasiones  severa  con  necesidad  de transfusiones)  y  la leu-
copenia  leve,  que  respondieron  a dieta  sin  gluten.

Pensamos,  sin  embargo,  que  pacientes  con  deter-
minadas  enfermedades  hematológicas  autoinmunes,
frecuentemente  sin  manifestaciones  digestivas,  podrían
beneficiarse  de un  estudio  de enfermedad  celiaca/  sensi-
bilidad  al  gluten  que  podría  incluir,  llegado  el  caso,  una
prueba  terapéutica  con  dieta  sin gluten.

En  el  caso concreto  de la aplasia  medular,  la  indicación
del  cribado  de enfermedad  celiaca  ha  sido  ya  planteada
anteriormente2.

Nosotros  apuntamos  aquí  el  reto  que  implicaría  cómo
llevar  a cabo dicho  cribado,  dadas  las  particularidades  de
los  pacientes,  la escasa  correlación  entre  los  niveles  de
antitransglutaminasa  tisular  y las  manifestaciones  extradi-
gestivas  de  la enfermedad  celiaca  y  dado  que  estos  son
negativos  en  el  cuadro  conocido  como  sensibilidad  al  gluten.
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Figura  1  A)  TC  corte  axial  en  filtro  de  hueso.  Se  identifica  la  ocupación  de  la  parte  más inferior  del seno  frontal  izquierdo,

discreta rarefacción  del  hueso  adyacente  y  tumefacción  de las  partes  blandas  (flechas).  B)  Paciente  con  tumor  de Pott;  se  aprecia

tumoración frontal  y  edema  bipalpebral.

Tumor edematoso de Pott, ¿una
entidad olvidada?

Pott’s puffy tumour:  a forgotten condition?

Sr. Editor:

El tumor  edematoso  de  Pott es  un absceso  subperióstico
del  hueso  frontal,  se manifiesta  como una  tumefacción
localizada  de  la región  frontal suprayacente,  asociado  a
osteomielitis  frontal1,2.

Presentamos  a un varón  de  6  años,  sano,  derivado  a
urgencias  por  presentar  una  tumoración  frontal  asociada
a  edema  bipalpebral.  Explican  un  traumatismo  frontal  banal
un  mes  antes;  a los  pocos  días, aparece  una  tumoración
frontal  con  edema  bipalpebral  progresivo  y  se  realiza  una
tomografía  computarizada  (TC)  craneal  que  no  muestra
fracturas,  pero  sí  una  sinusitis  frontal  y  etmoidal  importante
(fig.  1A).  Se  inicia  amoxicilina-clavulánico  por vía oral, con
buena  respuesta;  a los  pocos  días  de  finalizar  el  tratamiento,
reaparece  la  tumoración  frontal,  más  extensa,  y  el  paciente
recibe  antibiótico  y corticoides  por  vía  intravenosa.  Presenta
evolución  favorable  se  remite  a domicilio,  con el  mismo  tra-
tamiento  oral.  De  nuevo,  tras  finalizar  dicho  tratamiento,
reaparece  la  sintomatología  y  se  deriva  a nuestro hospital.
En  todo  momento  permanece  afebril,  sin  otros  síntomas.

En  la  exploración  presenta  buen  estado  general,  tem-
peratura  de 37,3 ◦C  y constantes  estables.  Se  aprecia  una
tumoración  fluctuante  de  4 ×  3 cm  en  la  región  frontal,  con
extensión  a  la raíz  nasal,  edema  y eritema  de  la piel  supra-
yacente,  con  tumefacción  y eritema  palpebral  bilateral  que
dificulta  la  apertura  ocular.  Resto  de  exploración,  normal
(fig.  1B).

Ante  la  sospecha  de tumor  de Pott,  se solicita  una  nueva
TC  craneal;  muestra  un absceso  de  partes  blandas  y una
colección  epidural,  resultado  de  la  fistulización  posterior
desde  el  seno  frontal,  con  importante  efecto  masa  sobre
el  lóbulo frontal  (fig. 2  A y  B).

Se  inician  antibióticos  por vía  intravenosa  (vancomicina
y  meropenem)  y se  practica  una craneotomía  frontal  con
resección  de la  colección  subcutánea,  curetaje  del  hueso
osteomielítico  y  evacuación  del absceso  epidural.  En  el  cul-
tivo  del empiema,  se aísla  Streptococcus  intermedius  (S.

intermedius)  resistente  a metronidazol  y sensible  al resto
de  antibióticos.  Se  continua  con  el  mismo tratamiento,  pero
al  detectarse  neutropenia  como  efecto  secundario  del  mero-
penem,  se cambia  a  vancomicina  y  cefotaxima.  La  evolución
es  excelente;  se da  de alta  tras  30  días  de tratamiento  anti-
biótico  por vía  intravenosa,  sin  secuelas  neurológicas  y  con
amoxicilina-clavulánico  por  vía oral  durante  3 semanas.

El  tumor  edematoso  de  Pott  es  una  entidad  clínica  rara,
descrita  por  primera  vez  en  1760  por  Percival  Pott1,3.  Se
trata  de un absceso  subperióstico  del hueso  frontal;  se mani-
fiesta  como  una  tumefacción  localizada  de la  región  frontal
suprayacente,  con osteomielitis  frontal2,4. Suele  existir  un
antecedente  de  sinusitis  frontal  o traumatismo.

En  la  era postantibiótica,  se  han  publicado  unos  40  casos
pediátricos.  Afecta  sobre  todo  a adolescentes;  la  neumati-
zación  del seno  frontal  empieza  a los  6 años  y  termina  en  la
adolescencia3.

La extensión  de  la  infección  de los  senos  paranasales  a
la  cavidad  intracraneal  puede  ocurrir por:  a)  tromboflebi-
tis  retrógrada  de  las  venas  diploicas  avalvulares  del  cráneo
y  del hueso  etmoides,  o  b) extensión  directa  de  la  enfer-
medad  por  erosión  de la pared  del seno  o a  través  de
dehiscencias  traumáticas  o  congénitas5.  La  diseminación  de
la  infección  desde  el  seno  frontal  lleva  a  la  perforación  de  la

mailto:lauraalonso02@hotmail.com
dx.doi.org/10.1016/j.anpedi.2013.10.010
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.anpedi.2013.10.019&domain=pdf

	Del intestino al cerebro…, pasando por el torrente sanguíneo
	Agradecimientos
	Bibliografía
	Bibliografía
	Diagnstico prenatal y manejo del quiste broncogenico
	Bibliografía
	Del intestino al cerebro, pasando por el torrente sanguineo
	Agradecimientos

	Bibliografía
	Tumor edematoso de Pott, ¿una entidad olvidada?
	Bibliografía
	Terapia celular en los errores congenitos del metabolismo
	Bibliografía

