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miento por nefrologia infantil a los 3 meses para evaluar la
recuperacion del DRA junto a la valoracidn de hipertension
arterial y proteinuria, y asi establecer el riesgo de evolucion
a enfermedad renal crénica®.

Las principales limitaciones del presente estudio son las
derivadas de su caracter retrospectivo y unicéntrico, junto
a la falta de consenso sobre la monitorizacion de creatinina
tras una cirugia, lo que justificaria que algunos pacientes no
hayan sido incluidos si han mantenido una adecuada diuresis.
Por todo ello, creemos necesario realizar estudios prospec-
tivos longitudinales con mayor tamano muestral y con una
monitorizacion estandarizada de la funcion renal durante la
hospitalizacion y su seguimiento especializado al alta para
poder conocer mejor el prondstico en este grupo de pacien-
tes.

Consideraciones éticas

El trabajo descrito se ha llevado a cabo de conformidad con
el Codigo de Etica de la Asociacion Médica Mundial (Decla-
racion de Helsinki).
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La presente investigacion no ha recibido ayudas especificas
provenientes de agencias del sector publico, sector comer-
cial o entidades sin animo de lucro.
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Auricula silente, inicio de una n
distrofia muscular

Atrial standstill, debut of a muscular
dystrophy

Sra. Editora,

La distrofia de Emery-Dreifuss (DED) es una entidad infre-
cuente, 1/400.000 recién nacidos vivos (prevalencia),
asociada a muerte subita en las primeras décadas de la vida.
Es caracteristica la triada clinica de contracturas articula-
res (codos, cuello y tenddn de Aquiles, fundamentalmente),
distrofia muscular (debilidad progresiva de musculatura

escapulohumeral y peronea) y cardiopatia (arritmias auri-
culares, trastornos de la conduccién y miocardiopatia)’.

La afectacion cardiaca aparece en la 2.2-3.2 década de la
vida en forma de arritmias auriculares (flutter, fibrilacion,
auricula silente) y bloqueo auriculoventricular, y condiciona
el pronostico’?.

Presentamos el caso de un varon de 13 anos previamente
asintomatico que consulta por dolor toracico punzante,
no irradiado, intenso e intermitente en lado derecho, en
reposo, no con ejercicio, sin otros sintomas. Su abuela
materna, portadora de marcapasos, estaba intervenida de
valvuloplastia tricispide y mitral. Ademas, un tio materno
afecto de una enfermedad muscular, que no sabian preci-
sar, habia sufrido una muerte subita con 35 anos durante el
suefo.
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Figura 1

A) Ecocardiograma doppler. Proyeccion 4 camaras. Destaca dilatacién de la auricula derecha (AD) (Area por planimetria

2D de 47,8 cm?; valores medios para un adulto: 11,43 cm?) (asterisco verde). B) Se visualiza flujo de insuficiencia triscuspidea grave
con jet que llega hasta el techo de la AD (flecha verde). C) Resonancia magnética. Dilatacion importante de la AD en proyeccion 4
camaras y en proyeccion frontal (flechas rojas). No datos de realce tardio ni de trombos intracavitarios.

El paciente estaba eupneico y bradicardico, con un soplo
I1/VI en foco tricuspideo. En la exploracion neuroldgica des-
tacaba retraccion aquilea bilateral leve, de isquiotibiales y
de codo derecho, sin debilidad.

El ecocardiograma mostraba importante dilatacion de la
auricula derecha (AD) con insuficiencia tricUspide (IT) grave
que permitia estimar valores de hipertension pulmonar
moderada (figs. 1A y B). Se realizd un electrocardiograma
evidenciando ritmo nodal a 42 lpm, sin actividad auricular,
asi como el eje desviado hacia la derecha (fig. 2, ergometria
basal).

La resonancia cardiaca confirm¢ la importante dilatacion
de la AD, sin imagenes de fibrosis en realce tardio, ni trom-
bos (figs. 1Cy D).

En la telemetria durante el suefo se evidenciaron pausas
de hasta 4,3s, y la ergometria revelo una incompetencia
cronotropica marcada apareciendo extrasistolia ventricu-
lar polimorfica precoz que no desaparecia con el esfuerzo
(fig. 2).

La bioquimica sanguinea, incluida creatininquinasa era
anodina, sin embargo, el electromiograma mostraba un
patron muscular mixto de afectacion peronea.

Se realiz6 estudio hemodinamico y se midieron pre-
siones confirmando una hipertension pulmonar mixta con
aumento de la presion de arteria pulmonar y de la presion de

enclavamiento capilar (16 mmHg) (afectacion de cavidades
izquierdas).

Finalmente, el estudio electrofisiolégico mostraba un
ritmo de la union, sin conseguir captura en ninguna region de
la AD (auricula silente, sin actividad eléctrica). El protocolo
de induccion de arritmias ventriculares mediante trenes de
hasta 3 extra-estimulos fue negativo.

Ante los antecedentes familiares y las retracciones arti-
culares, se planteé un estudio de secuenciacion masiva
dirigido a enfermedades musculares que asocian trastornos
del ritmo cardiaco. Se encontr6 una variante probablemente
patogénica c.266-1G>C en el gen EMD en hemicigosis aso-
ciada a distrofia muscular de Duchenne (DED) tipo | ligada
al X, que posteriormente se confirmé en la madre.

La DED es una enfermedad muscular de base genética
cuyas manifestaciones cardiacas no suelen aparecer en la
infancia’3. Existen fundamentalmente 2 patrones de enfer-
medad:

- La forma de herencia autosomica dominante (gen LMNA,
DED tipo 2), la mas prevalente, en la que la proteina afec-
tada es la lamina A/C y las arritmias ventriculares son
frecuentes junto con anomalias de la conduccion auricu-
lar.
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Figura 2
auricular. B) Etapa inicial de esfuerzo. Extrasistoles ventriculare

Ergometria segln protocolo de Bruce. A) Etapa basal con ritmo de la unién a 42 latidos por minuto (lpm). No actividad

s polimorficas frecuentes (flechas azules). C) Etapa de esfuerzo

maximo con frecuencia cardiaca en torno a 100 lpm (50% del tedrico predicho) con persistencia de extrasistolia ventricular frecuente

(flechas azules).

- La forma de herencia ligada al cromosoma X (gen afecto
EMD), que fue la primera descrita en 1966“. La proteina
afectada es la emerina que forma parte de la membrana
nuclear interna, y tiene alta expresion en los discos inter-
calados del musculo cardiaco'3. La modificacion de esta
produce alteraciones celulares que conducen al reem-
plazo del miocardio por tejido adiposo-fibroso con la
consecuente dilatacion y disfuncion de las estructuras
afectas.

Tipicamente se inicia en las auriculas y luego progresa a
nodo AV, y puede afectar a los ventriculos produciendo dila-
tacion y disfuncion grave. Hasta el 60-80% de los casos pre-
cisan marcapasos entre la 2.9-3.2 década de la vida y casi el
50% pueden desarrollar posteriormente auricula silente?>>.

La variabilidad en la expresion clinica y la escasez de
ensayos controlados hace dificil establecer unas recomen-
daciones generales, basandose el manejo de estos pacientes
en opiniones de expertos.
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En este paciente destaca la precocidad y la gravedad
de la manifestacion cardiaca, presentando un electrocar-
diograma muy patolégico, clave para el enfoque del caso.

Habitualmente la afectacion cardiaca suele presen-
tarse tras las manifestaciones musculoarticulares, habiendo
pasado inadvertidas las retracciones articulares en nuestro
caso.

Ante un caso con trastorno de la conduccién se debe con-
siderar esta entidad e indagar sobre antecedentes familiares
y la sintomatologia muscular que, como en este adoles-
cente, puede pasar desapercibida. Aunque no existe un
tratamiento especifico, la colocacion de un marcapasos
o incluso un desfibrilador, puede salvar la vida de estos
pacientes, por lo que es fundamental realizar un diagnostico
precoz.
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Streptococcus pyogenes como "
agente etiologico de epiglotitis aguda

Streptococcus pyogenes as an etiological
agent of acute epiglottitis

Sra. Editora,

Recientemente la Agencia de Seguridad Sanitaria de Reino
Unido ha publicado una alerta sobre el inusual aumento
de infecciones por Streptococcus pyogenes en la infancia,
pasando de 186 casos en anos precedentes a 851 casos,
con un predominio de infecciones de la via aérea superior,
asi como de infecciones invasivas producidas por esta bac-
teria. Las principales enfermedades potencialmente graves
detectadas han sido: neumonia, fascitis necrotizante, sepsis
y shock séptico fulminante'. En consecuencia, se ha regis-
trado un incremento de la mortalidad en edad pediatrica,
debido a este patogeno.

La epiglotitis aguda es la inflamacion de la epiglotis y sus
estructuras adyacentes, que provoca la obstruccion brusca
de la via aérea superior, determinando una emergencia
respiratoria. Su etiologia es infecciosa fundamentalmente,
siendo el Haemophilus influenzae tipo B (HIb) su principal
agente etiologico. Sin embargo, gracias a la implementa-
cion de la vacunacion sistematica en la poblacion infantil
del HIb, se ha modificado su epidemiologia, descendiendo su

incidencia. Asi, se han descrito casos ocasionados por otros
patogenos emergentes, como otros tipos de H. influenzae,
Staphylococcus aureus, Streptococcus pneumoniae y pyoge-
nes, asi como algunos virus y hongos? .

En este trabajo se describe un caso clinico de epiglotitis
aguda producida por S. pyogenes y se revisa la bibliografia
actual.

Paciente femenino de siete afos, sin antecedentes médi-
cos de interés, correctamente vacunada, que acude a
Urgencias por dificultad respiratoria progresiva en las ulti-
mas horas. Asocia sindrome gripal, con odinofagia y fiebre
de hasta 39°c de una semana de evolucién. Se realizd a
las 48 horas de la clinica antigeno de influenza B, con
resultado positivo. A su llegada se objetiva un triangulo
de evaluacion pediatrica inestable: fallo respiratorio. A
la exploracion: consciente y orientada, uso maximo de la
musculatura accesoria, posicion en tripode, sialorrea y voz
gangosa, hipoventilacion global con estridor, sibilancias ins-
piratorias y espiratorias.

Se administra oxigenoterapia con mascarilla reservorio.
Se pauta tratamiento con salbutamol en nebulizacion con-
tinua y corticoterapia intravenosa. Se traslada a Unidad de
Cuidados Intensivos Pediatricos (UCIP) para iniciar soporte
respiratorio con ventilacion mecanica no invasiva. Se aso-
cia sulfato de magnesio intravenoso, bromuro de ipratropio
nebulizado y oseltamivir. A pesar de optimizar tratamiento
la paciente mantiene dificultad respiratoria grave y estri-
dor inspiratorio mas evidente. Ante sospecha de laringitis o
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